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EDITORIAL

Los tumores 6seos malignos primarios son poco frecuentes y su tratamiento debe ser realizado por equipos multi-
disciplinarios en centros especializados, donde el manejo de la enfermedad no siempre es facil. Con esta declara-
cion de principios, que cuando se incumple condiciona su tratamiento y pronéstico, incrementa los gastos en la so-
ciedad y puede comprometer con desagradables demandas médico-legales al profesional, debe comenzar el prologo
a esta monografia que, mas alla de este preambulo, pretende servir al traumatologo general y al cirujano ortopédico
oncoldgico. A aquél porque abordara aspectos generales de una enfermedad que obligatoriamente debe conocer al
ser el primero que habra de sospecharla; y a éste porque profundizara en los temas que hemos considerado de mas
interés y actualidad.

La monografia se ha estructurado en seis capitulos que pretenden repasar el amplio y heterogéneo espectro clini-
co y terapéutico de los tumores 6seos malignos. Los dos primeros corresponden a aspectos generales de la enferme-
dad, dedicandose el segundo de ellos a un analisis pormenorizado de las posibilidades quirirgicas en el contexto de
la cirugia de salvamento de los miembros. Los capitulos tercero y cuarto se refieren al sarcoma de Ewing y a los sar-
comas de bajo grado de malignidad, respectivamente. Aquél, a pesar de no ser el mas frecuente de los tumores
oseos malignos primarios, se ha elegido como exponente de tumor de alto grado y servira para resaltar la importan
cia que tiene el tratamiento quimioterapico, en el que los autores se extenderan. El capitulo de los sarcomas de
bajo grado de malignidad, en cambio, seria ejemplo de un grupo de tumores cuyo prondstico es bueno cuando se
tratan adecuadamente, lo que, aun siendo controvertido en algln caso, a menudo esta condicionado por un manejo
inicial incorrecto por el desconocimiento de la patologia. Los dos Ultimos capitulos abordan, uno, el manejo de la
enfermedad en el esqueleto inmaduro, con sus particularidades, y otro, generalidades de la enfermedad 6sea me-
tastasica.

No nos resta mas que agradecer el encargo a la SECOT y a la AAOS, asi como su trabajo a todos los que comparten
la autoria de esta monografia, con la esperanza de que contribuya en nuestro medio a la mejora de la asistencia a
los pacientes con una patologia tan exigente y trascendente como la de los tumores 6seos malignos.

Luis R. Ramos Pascua Albert Aboulafia
Editor SECOT Editor AAOS
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GENERALIDADES DIAGNOSTICAS Y TERAPEUTICAS
DE LOS TUMORES OSEOS MALIGNOS PRIMITIVOS
Kevin B. Jones

INTRODUCCION

Epidemiologia

Aunque el cancer es una enfermedad comdn
que afecta cada afo a mas de un millon de
estadounidenses, los tumores que afectan a los tejidos
musculo-esqueléticos son relativamente raros. Segin el
SEER (Surveillance, Epidemiology, and End Results), en
2008 se diagnosticaron 2.570 nuevos sarcomas 0seos,
con 1.470 fallecimientos. Los sarcomas de partes
blandas, que no son motivo de estudio en esta
monografia, fueron mas comunes, con 10.660
diagnosticos y 3.820 muertes [1].

La base de datos del SEER ha confirmando datos
epidemiolégicos ya conocidos, como que el
osteosarcoma presenta una distribucion bimodal en su
edad de aparicion, haciéndolo como tumor primario en
la adolescencia y en el adulto joven, y como cancer
secundario como complicacion de la enfermedad de
Paget Osea en pacientes mayores [2]. Que sus indices
de supervivencia no han mejorado en los ultimos veinte
anos; y que la localizacion anatomica, la edad y el
estadio de presentacion son factores prondsticos
criticos. En el caso del sarcoma de Ewing se ha vuelto a
revelar que es mas prevalente en la poblacion
caucasica que en individuos de ascendencia africana o
asiatica [3]; y en lo que respecta al condrosarcoma,
que su pronodstico tampoco ha mejorado; siendo el
grado del tumor y el estadio de la enfermedad los
Unicos factores independientes de prediccion de la
supervivencia [4].

Biologia molecular

Los sarcomas pueden agruparse en los que
presentan abundantes alteraciones genéticas vy
citogenéticas y en los que muestran traslocaciones
equilibradas y reciprocas. Aunque el conocimiento
biolégico de los tumores de cada grupo continla
progresando, todavia no ha tenido una clara
repercusion en los diferentes tipos de tratamiento.

El osteosarcoma entre los tumores oOseos, del
mismo modo que el sarcoma pleomorfico entre los de
partes blandas, es un prototipo de sarcoma complejo
genotipado. Los datos sobre su fisiopatologia han
derivado de su mayor incidencia en sindromes
cancerigenos hereditarios, como el sindrome de Li
Fraumeni (con mutaciones en p53), el retinoblastoma
congénito o el sindrome de Rothmund-Thomson (con
mutaciones truncadas de helicasa RECQL4); habiéndose
descrito modelos de aquellos sarcomas en ratones con
alteracion especifica de varios genes supresores del
tumor; y generado osteosarcomas que imitaban a los de

la enfermedad humana con alteraciones combinadas de
p53 y 9Rb en los preosteoblastos [5].

Los métodos moleculares, como el cariotipado,
la hibridacion fluorescente in situ y la técnica de la
PCR de transcripcion inversa a tiempo real son cada vez
mas accesibles a los laboratorios diagnosticos; y han
posibilitado el conocimiento de los casos asociados con
translocaciones (Tabla 1) (Tabla 2), lo que ha mejorado
los diagnosticos especificos de los distintos subtipos
tumorales y aventurado la evolucion en algunos casos.
A modo de ejemplos, los pacientes con enfermedad de
Ollier o sindrome de Maffucci presentan encondromas
multiples con un alto indice de malignizacion a
condrosarcoma [6]; los modelos de raton de la
enfermedad de Ollier, que emplean una variedad de
trastorno genético para efectuar una sefalizacion
aumentada del Indian Hedgehog, han servido para
estudiar la progresion del condrosarcoma; y los
pacientes con osteocondromas multiples y mutaciones
de la linea germinal en EXT1 o EXT2 desarrollan
ostecondromas metafisarios y, rara vez, entre el 1-3%,
un condrosarcoma superficial [7].

También se ha establecido el caracter
neoplasico de dos lesiones cuya clonalidad se discutia:
la sinovitis villonodular pigmentada y el quiste dseo
aneurismatico. Ambas comparten una fisiopatologia
Unica caracterizada por una pequefa cantidad (menor
al 10%) de células en el volumen del tumor. Las células
neoplasicas tienen traslocaciones cromosémicas
especificas, reorganizaciones del gen CSF-1 [8] vy
cromosoma 17p3, reorganizaciones del gen USP6,
respectivamente [9]. Las células restantes de la lesion
no son neoplasicas pero el tumor las recluta para crear
lo que se denomina un efecto paisaje.

Paradigmas de la investigacién clinica

La investigacion clinica quirtrgica se centra en
mejorar la calidad y supervivencia de los resultados
funcionales después de la cirugia de salvamento de los
miembros. Los instrumentos de valoracion se basan en
las escalas de la Sociedad de  Tumores
Musculoesqueléticos publicadas en 1987 y 1993, que a
menudo se utilizan de forma conjunta. La primera es
especifica de las articulaciones, mientras que la
segunda es mas general. Ambas, sin embargo, se
centran en el facultativo y no en el paciente; al
contrario que la escala de Toronto, que se centra en el
paciente y en su funcion general. Sea como sea, lo
ideal es que los estudios sobre técnicas quirurgicas y/o




Tabla 1. Traslocaciones génicas en tumores 6seos y de partes blandas.

Tipo de sarcoma

Cromosoma traslocado

Gen de fusion

t(2;13)(q35;q14) PAX3-FKHR
Rabdomiosarcoma alveolar

t(1;13)(q36;q14) PAX7-FKHR
Sarcoma alveolar de partes blandas t(X;17)(p11;925) TFE3-ASPL
Quiste 6seo aneurismatico Reorganizacion 17p3 Aumento USP6
Sarcoma de células claras t(12;22)(q13;912) EWS-ATF1
Fibrosarcoma congénito t(12;15)(p13;925) ETV6-NTRK3

Dermatofibrosarcoma protuberans

t(17;22)(q22;q13)

COL1A1-PDGFB

Tumor desmoplasico de células pequenas y redondas

t(11;22)(p13;q11) EWS-WT1
t(9;22)(922;q12) EWS-CHN
Condrosarcoma mixoide extraesquelético
t(9;17)(922;q11) TAF2N-CHN
t(11;22)(q24;q12) EWS-FLI1
t(21;22)(922;q12) EWS-ERG
Tumores de la familia del sarcoma de Ewing t(7;22)(p22;q12) EWS-ETV1
t(2;22)(q33;q12) EWS-E1AF
t(17;22)(q12;q12) EWS-FEV

Sarcoma fibromixoide de bajo grado

t(7;16)(a33;p11)

FUS-CREB3L2

t(11;16)(p11;p11)

FUS-CREB3L1

, t(1;2)(q22;p23) TPM3-ALK
Tumor miofibroblastico inflamatorio
t(2;19)(p23;p13) TPM4-ALK
t(12;16)(q13;p11) FUS-DDIT3
Liposarcoma mixoide
t(12;22)(q13;q12) EWS-DDIT3
Sinovitis villonodular pigmentada Reorganizacion 5q33 Aumento CSF1
SYT-SSX1
Sarcoma sinovial t(X;18)(p11;q11) SYT-SSX2
SYT-SSX4

Tabla 2. Sarcomas relacionados con una predisposicion genética para desarrollar cancer.

Sindrome hereditario

Genes implicados

Tumor musculo-esquelético asociado

Osteosarcoma, rabdomiosarcoma pleomorfico, sarcoma

Li Fraumeni ps3 pleomorfico indiferenciado
Retinoblastoma bilateral
congénito RB1 Osteosarcoma
Rothmund-Thomson RECQL4 Osteosarcoma
Exostosis hereditaria multiple EXT1, EXT2 Osteocondroma, condrosarcoma secundario
. L Neurofibroma, tumor maligno periférico de vaina
Neurofibromatosis (tipo I) NF1 nerviosa
McCune-Albright GNAS1 Displasia fibrosa

Enfermedad de Ollier

PTHR1 en minoria

Encondromas




sus resultados se realizaran a partir de mas estudios de
colaboracion entre grupos especializados.

FORMAS DE PRESENTACION DE LOS TUMORES
OSEOS

Los tumores musculo-esqueléticos y las lesiones
pseudotumorales suelen estar presentes en la mente
del médico cuando un paciente acude a la consulta
quejandose de dolor, por una masa que ha detectado,
una fractura o el descubrimiento de anormalidades en
una radiografia. Este Ultimo grupo de lesiones
descubiertas incidentalmente exige un manejo
diligente en el que la paciencia y las imagenes seriadas
en el tiempo son fundamentales para, en algunos casos,
confirmar la latencia lesional sin la ansiedad ni el gasto
causado por la investigacion con modalidades mas
complejas.

Las cuatro formas de presentacion de un tumor
oseo referidas pueden solaparse y han de tenerse en
consideracion.  Incluso una lesion  observada
incidentalmente puede resultar sintomatica cuando se
pregunta al paciente por ello. El significado de esta
posibilidad lo ejemplifica un paciente con una fractura
patologica que refiere dolor antes de la fractura, que
diferiria del mismo paciente si la lesion hubiera sido
previamente asintomatica.

SINTOMATOLOGIA Y PRUEBAS DE LABORATORIO

El sintoma principal de un tumor 6seo es el
dolor, cuya evolucion en el tiempo debe investigarse.
Cuando esta presente en reposo o durante la noche
sugiere una naturaleza bioldgica por crecimiento de la
lesion en el hueso. Cuando es mecanico, esto es,
cuando aparece al levantar un peso o durante la
realizacion de una actividad fisica suele revelar un
dano 6seo estructural. Cuando aparece después de la
actividad es mas sugestivo de un proceso inflamatorio
que de un tumor.

La evolucion de la sintomatologia en el tiempo
aporta informacion de gran interés. De tal forma, un
masa que lleva presente afos raramente es una
neoplasia agresiva, salvo que se haya producido un
cambio reciente en el ritmo del proceso de la
enfermedad. Una lesion litica con dolor 6seo que curse
durante horas o dias es mas probable que sea
infecciosa que neoplasica, mientras que el dolor
lesional durante semanas o meses es mas indicativo de
tumor.

La exploracion fisica debe centrarse en
descartar diagndsticos ortopédicos alternativos e
identificar la localizacion exacta del dolor. Si éste no
se localiza en el mismo lugar que la masa o la lesion
osea identificada en las imagenes, debera investigarse
si es un dolor referido o tiene una distribucion
radicular o propia del territorio de un nervio periférico.
Hay pocas pruebas de laboratorio que ofrezcan

informacion diagndstica util, excepto los marcadores
inflamatorios en el contexto de posibles infecciones, la
LDH (lactato deshidrogenasa) para el linfoma de hueso,
la electroforesis de proteinas séricas y de orina en el
caso de un mieloma, la fosfatasa alcalina como
indicadora de osteosarcoma y los marcadores
especificos de tumores en el curso de un carcinoma
metastasico, como el antigeno prostatico especifico
(P53).

DIAGNOSTICO POR LA IMAGEN

La radiografia sigue siendo la prueba de imagen
fundamental en el diagnostico de los tumores dseos. En
las lesiones ubicadas en zonas dificiles de visualizar con
una radiografia, como son el sacro o la escapula, la
tomografia axial computarizada (TC) es la primera
alternativa a considerar, pues revela con mas precision
la zona de transicion entre el tejido lesional y el hueso
sano, asi como la matriz de la lesion. Los tipos de ésta
son tres: osteoide, en forma de mineralizacion
homogénea; condroide, a modo de mineralizacion
punteada con aros y arcos; y fibrosa, con aspecto de
vidrio esmerilado.

La zona de transicion entre la lesion y el tejido
sano permite la clasificacion de tres categorias de
lesion [10]: latentes, rodeadas de borde cortical
reactivo; activas, con transicion abrupta y facilmente
discernible, pero sin borde reactivo; y agresivas, con
un borde amplio e infiltrado en el huésped. La
clasificacion refleja la actividad lesional, pero no es
tan util como es la misma valoracion en radiografias
seriadas en el tiempo. Al respecto, hay pocas lesiones
Oseas que no exijan al menos un segundo estudio con
imagen, con un intervalo de meses, para confirmar su
evolucion.

La localizacion de una lesion 6sea también guia
el diagnéstico diferencial (Tabla 3).

La mayoria, aunque no siempre, tienen
predileccion por las metafisis proximas a los cartilagos
de crecimiento mas fértiles de las extremidades.

La estadificacion de un tumor 6seo se realiza con
otras pruebas complementarias de imagen. A nivel
local se precisaria una resonancia magnética, que
define con precision la extension de la lesion y sus
relaciones con las partes blandas vecinas, con hallazgos
caracteristicos en alguna entidad, como en el tumor de
células gigantes. A nivel sistémico se precisaria una
gammagrafia de todo el cuerpo con Tc-99m y un TC de
torax, sin contraste, para buscar posibles metastasis;
manteniendo un alto indice de sospecha en pacientes
con gammagrafias negativas en el contexto de un
mieloma multiple o de un carcinoma de prostata
difusamente metastasico. En el primer caso por su falta
de deteccion en la gammagrafia y en el segundo
porque un aumento excesivo de la captacion puede
parecer negativo.

Los tumores Oseos benignos suelen clasificarse
segln el sistema radiografico de Campanacci [11],
adaptado del sistema clinico de Enneking. Cada sistema
incluye tumores de grado 1, latentes y rodeados por un
borde reactivo; tumores de grado 2, activos pero
contenidos dentro de, al menos, una neocortical o la




Tabla 3. Localizacion habitual de los tumores 6seos en los huesos largos.

Epifisis Metafisis
Condroblastoma Ubicacion
Condrosarcoma de célula clara Extension
de tumor de células gigantes del
hueso Osteocondromas en la enfermedad
de Trevor

comun
mayoria de los tumores oéseos,
primarios o metastasicos

mas

Diafisis
Displasia fibrosa
Sarcoma de Ewing

Histiocitosis de células de
Langerhans

Osteoma osteoide Osteoblastoma
Displasia
osteofibrosa/Adamantinoma Linfoma
Carcinoma metastasico Mieloma

de la

Tabla 4. Sistema de estadificacion del Cancer segun el American Joint Committee on Cancer (AJCC).

Estadio Grado histoldgico Tamafio

Localizacion (relativa a la Enfermedad sistémica
fascia) 0 metastéasica

Bajo < 5cm Superficial o profundo
13} Bajo > 5cm Superficial No
1A Bajo > 5cm Profundo No
11B Alto <5cm Superficial o profundo No
11C Alto > 5cm Superficial No
1 Alto > 5cm Profundo No
I\ Cualquiera Eualquiera Cualquiera Si

cortical original del hueso; y tumores de grado 3, que
incluyen masas de tejido blando que se extiende mas
alla de la cortical y no estan contenidas por la
neocortical.

Los tumores 6seos malignos suelen clasificarse
mediante el sistema de Enneking, adaptado por la
Sociedad de Tumores Musculoesqueléticos (MSTS) [12].
El estadio | son las lesiones de grado bajo, el Il las de
grado medio o alto, y el Ill las lesiones con metastasis
demostrables. En los estadios | y Il se aplica la
designacion A (intracompartimental) o} B
(extracompartimental) en relacion con la extension
local de la enfermedad. El sistema de estadificacion
del American Joint Committee on Cancer (AJCC) (Tabla
4) se emplea cada vez mas como alternativa o
complemento al sistema de estadificacion de la MSTS y
se recomienda para una mejor comunicacion con los
oncologos y para la entrada de datos en un registro
central.

BIOPSIA

Aparte de la biopsia de la cresta iliaca, que se
incluye en los sistemas de estadificacion especificos del
mieloma y de la familia de tumores del sarcoma de
Ewing, el objetivo de la biopsia de un tumor dseo es
obtener una muestra del tumor para su diagndstico
anatomopatologico y células para cultivar en los bancos

de tejido y para la investigaciéon. Puede ser cerrada o
abierta e idealmente debiera realizarla el mismo
cirujano que efectuara el tratamiento definitivo del
tumor adoptando las normas técnicas necesarias para
evitar un mal abordaje, la penetracion en
compartimentos anatéomicos sanos y la diseminacion de
células tumorales en hematomas que las vehiculen. La
decision de la indicacion y del tipo de biopsia se
tomaria en comités interdisciplinarios [13][14].

De cualquier forma, no todas las lesiones deben
ser objeto de biopsia. Las asintomaticas, sin signos
radiograficos de agresividad y sin riesgo de fractura
patoldgica deben vigilarse clinica y radiograficamente
para confirmar su latencia, evitando exponer al
paciente a los riesgos de la biopsia. Las lesiones
cartilaginosas deben ser biopsiadas sélo con la
intencion de confirmar su caracter cartilaginoso si
existe indicacion de tratamiento agresivo, porque la
estadificacion de la lesion no es satisfactoria [15].

Con respecto al diagnodstico patologico en si, la
tincion con hematoxilina y eosina es la principal
herramienta del patéologo. Aunque las técnicas
inmunohistoquimicas también se emplean en contextos
especificos, como son las lesiones pequenas y redondas
con aspecto de célula azul, no disponemos de pruebas
diagnosticas especificas para la mayoria de los tumores
o0seos; lo que refuerza la importancia de la experiencia




Figura 1. Paciente mujer de 16 anos de edad que sufrié una fractura patoldgica del fémur izquierdo tras recibir
una patada en una clase de baile. Refirié haber sufrido dolor en el muslo proximal durante casi un ano antes, con
multiples intentos fallidos de diagnostico en la cadera. Radiografia AP (A) del fémur fracturado. La biopsia
incisional demostro células azules pequenas y redondas con bandas infiltradas de tejido fibroso en histologia con
hematoxilina y eosina (B). La inmunohistoquimica con CD99 (6 013) demostré coloracion citoplasmica (C) y la
hibridacion in situ confirmo la presencia de una traslocacion cromosomica 11;22, coherente con el diagnostico de
sarcoma de Ewing. Tras la quimioterapia neoadyuvante la paciente fue tratada con reseccion intercalar del fémur
y protesis. Las radiografias AP del fémur proximal (D) y distal (E) muestran la reconstruccion. /




del patélogo. En los tumores pequenos y redondos de
células azules, a los que nos acabamos de referir, se
emplean diferentes marcadores para identificar la
familia de tumores del sarcoma de Ewing: pruebas de
inmunohistoquimica frente a CD99 o FLI1 y la prueba
molecular de la traslocaciéon t(11;22) o sus productos
de fusion (Figura 1). Otros marcadores, como CD45,
ademas de la citometria de flujo, también se utilizan
para valorar o descartar un linfoma. En los carcinomas
metastasicos, la inmunohistoquimica también puede
guiar la identificacion del origen tumoral. Sin embargo,
logra identificar el tipo de enfermedad primaria sélo en
una minoria de casos cuando el tejido tumoral primario
no esta disponible o no es detectable [16]. La
estadificacion y los marcadores séricos ayudan a
identificar el carcinoma primario en situaciones con
una patologia menos caracteristica.

TRATAMIENTO

Tratamiento de las fracturas patolégicas o
inminentes por tumores 6seos

Un paciente con una fractura patologica o
inminente debe ser evaluado con dos objetivos
urgentes: primero, el diagndstico debe anteceder a
cualquier tratamiento quirdrgico definitivo,
especialmente a una intervencion quirdrgica que pueda
comprometer la posibilidad futura de una reseccion
con margenes adecuados; y segundo, la fractura debe
estabilizarse para la comodidad del paciente y prevenir
la distribucion mecanica de las células tumorales en
compartimentos previamente no comprometidos por
medio del hematoma o un desplazamiento posterior. La
Unica situacion en la que una lesion dsea destructiva
puede intervenirse y sintetizarse definitivamente sin un
diagnostico especifico es ante el diagnostico de un
carcinoma metastasico esquelético o un mieloma
multiple.

En las fracturas patoldgicas con sospecha de
sarcoma, la fijacion es objeto de polémica. Las
fracturas metafisarias no desplazadas suelen curarse
sin  fijacibn con quimioterapia neoadyuvante.
Alternativamente, incluso con fijacion las fracturas
diafisarias pueden no curar antes del tratamiento
quirdrgico definitivo. Todo tipo de osteosintesis, si se
hubiera realizado, conjuntamente con los tejidos que
hubieran estado en contacto con ella durante su

colocacion deben ser resecados en bloque con el tumor.

Volviendo al carcinoma metastasico, una vez
confirmado como causa de la fractura, la toma de
decisiones se dirige a restaurar la integridad del hueso.
Se debe diferenciar el dolor causado por el tumor,
presente en reposo, que suele controlarse bien con
radioterapia; y el producido por la fractura, que no
mejora con radioterapia y que exige la estabilizacion
quirtrgica. En el diagnostico de una fractura inminente
y la necesidad de estabilizacion quirdrgica los criterios
de Mirels, que asignan puntos al dolor, la localizacion

de la lesion, su caracter osteolitico u osteoblastico y su
tamano, son de utilidad [17]. Sin embargo, el hecho de
que se basen en signos radiograficos constituye una
limitacion, del mismo modo que las lesiones
destructivas que respetan el hueso cortical se
caracterizan mal.

Una excepcion a la regla de la estabilizacion de
fracturas patoldgicas metastasicas se hace en el caso
de carcinomas de célula renal y de tiroides, que
ocasionalmente pueden ser oligometastasicos. Aunque
es controvertido, la evidencia retrospectiva sugiere una
ventaja de supervivencia al eliminar los focos de célula
renal metastasica en presencia de enfermedad minima
y no visceral [18]. Dicho tratamiento se ha aplicado
también al cancer de tiroides, si bien con menos datos
que respalden la practica.

Tratamiento de tumores 6seos benignos

Las tumores 6seos benignos con latencia
demostrada y riesgo minimo de fractura patoldgica no
precisan mas tratamiento que la simple observacion
(Tabla 5).

Este proceder hasta la madurez esquelética en
nifios en crecimiento sigue siendo controvertido.

Los tumores benignos activos precisan
tratamiento cuando son sintomaticos, como puede ser
un osteoma osteoide, o cuando comprometen la
integridad estructural del hueso, como puede ser una
displasia fibrosa de gran tamano.

Los tumores Oseos agresivos, entendiendo por
tales tumores de células gigantes, osteoblastomas,
condroblastomas, fibromas condromixoides y quistes
6seos aneurismaticos, precisan tratamiento. Algunos de
pequeio tamano se pueden beneficiar de técnicas
ablativas percutaneas. Los de mayor tamano requieren
reseccion intralesional o en bloque, con la pertinente
reconstruccion, que también es controvertida. Cuando
asientan en huesos prescindibles, como el peroné
proximal, se prefiere la reseccion en bloque. Cuando lo
hacen en huesos imprescindibles, incluso después de
una fractura intraarticular, se procura intentar el
curetaje [19][20] [21], con un mayor riesgo de
recidivas, que se pretenden reducir con el empleo de
adyuvantes del tipo del fenol, etanol, perdxido,
crioterapia o coagulacion con argon.

Tratamiento de tumores 0seos malignos de
bajo grado

Aunque un capitulo de esta monografia trata
especificamente del tema, de forma general podemos
avanzar que algunos tumores Oseos malignos de bajo
grado se tratan con resecciones amplias que no difieren
desde el punto de vista quirtrgico de las empleadas en
el tratamiento de los tumores de alto grado, aparte de
que algunos otros se benefician de resecciones
hemicorticales en lugar de resecciones del segmento
completo. Por otra parte, en el apartado de los
condrosarcomas de bajo grado de los miembros se
abordara la controversia de los tratamientos
intralesionales [22], discutidos porque las recidivas
locales pueden ser mas agresivas que el tumor primario
y exigen una cirugia mas amplia.



Tabla 5A. Tumores 6seos.

Tumor
Fibroso

Cartilaginoso

Edad (década)
12 a 32

Localizacion
Metéfisis, excéntrica, huesos largos

Oseo Osteoma osteoide

Rico en células gigantes T

Células azules redondas

Carcinoma metastasico

Verde: cirugia necesaria solo si el hueso esta afectado estructuralmente.
Amarillo: necesaria extirpacion de la lesion, generalmente por curetaje con fresado adyuvante.
Naranja: tratamiento mediante reseccion amplia sin adyuvantes sistémicos.

Rojo: tratamiento por reseccion amplia con tratamientos sistémicos.

Azul: cirugia centrada solo en la estabilizacion y prevencion de fracturas.

1% a 42 Cualquier lugar huesos largos
1 a4 Cortical tibial anterior
2% a 4? Tibia anterior
cualquiera Metafisis, huesos largos o pelvis
cualquiera Metafisis, central, mano, fémur,
humero
1*a 32 Metafisis, huesos  largos, pelvis,
escapula
Condroma periosteal 2% a4 Metéfisis, huesos largos
Fibroma condromixoide 2% a4 Metafisis, huesos largos
Condroblastoma 2% a4 Epifisis huesos largos, retropie, muiieca
Condrosarcoma de grado bajo 3?a7? Metafisis, huesos  largos, pelvis,
escapula
32a5? Metafisis, huesos  largos, pelvis,
escapula
4*a7? Metéfisis, central, huesos largos,
pelvis, escapula
423 7° Metafisis, huesos  largos, pelvis,
escapula
12 a4 Superficie diafisaria o metéafisis, huesos
largos, pelvis
1% a3 Cualquiera, arco vertebral posterior
Osteoblastoma 22 a4 Cualquiera, arco vertebral posterior
22a 4 Metafisis, huesos largos, fémur distal
posterior
2%a 4 Metafisis, huesos largos, fémur, tibia,
humero
5*a 8 Cualquiera
2%a5? Metéafisis y epifisis, huesos largos
1% a 42 Metafisis, huesos largos, columna
vertebral
1*a 32 Cualquiera
5°a8 Cualquiera
5%a7? Huesos largos, pelvis
22a3? Cualquiera
5%a 8 Columna vertebral, pelvis, fémur,
humero
5°a 8 Columna vertebral, pelvis, fémur,
himero
6 a 8° Cualquiera
52a7? Columna vertebral, pelvis,
fémur/hamero
42 3 8 Columna vertebral, pelvis,

fémur/himero




Tabla 5B.

Patologia
Células gigantes, histiocitos, hemosiderina

Tumores 6seos (continuacion).

Observaciones
Nombre inexacto, osificacion frecuente

Trabécula desconectada en estroma fibroso, sin
ribete osteoblastico

Mutaciones del receptor proteinico acoplado G, dificil de
erradicar

Trabécula desconectada en estroma fibroso, con
ribete osteoblastico

Sumamente raro

Bifasico, estroma fibroso y restos epiteliales

Sumamente raro

Variable, estroma fibroso, histiocitos

Tratado con protocolos de osteosarcoma

Cartilago presente en tumor

Evitar cirugia

Fisis de organizacion suelta

Cortical y continuidad medular

Cartilago hialino en la superficie dsea

Puede ser doloroso

Condrocitos estrellados en contexto mixoide

Puede ser doloroso

Condroblastos grandes y redondos, células gigantes,
calcificaciones

Incluso con borde cortical puede ser doloroso

Cartilago hialino celular, binucleadas,

invasion 6sea

lagunas

Atencion al curetaje en la pelvis

Cofia de osteocondroma mayor de 1,5 cm, cartilago
hialino

Generalmente secundario, de grado bajo a intermedio

Cartilago celular, pérdida de rasgos hialinos, atipia
pronunciada

No hay tratamientos dptimos con alto indice de enfermedad
metastasica

Presencia en tandem de cartilago hialino de grado bajo
y neoplasia de célula fusiforme de grado alto

Mortal con cualquier régimen terapéutico

Puede ser cartilago predominantemente, osteoide
generado por células malignas en alguna parte

Osteosarcoma periostico de grado intermedio

Hueso reticular de mineralizacion variable

Tratamiento con AINEs o ablacion por radiofrecuencia

Hueso reticular de mineralizacion variable

>1,5cm-2cm

Célula fusiforme, contexto fibroso, hueso reticular,
atipia de grado bajo

Bajo potencial metastasico a largo plazo

Células fusiformes malignas con produccion de | La clave es una terapia sistémica para prevenir la muerte por

osteoides, zonas telangiectaticas y células gigantes | metastasis, aunque el control local también es critico

comunes

Células fusiformes malignas con produccion de Enfermedad de Paget subyacente o radiacion previa

osteoide

Células gigantes multinucleadas en contexto Muchas otras lesiones presentan células gigantes: fibroma no

estromal con nicleos emparejados osificante, condroblastoma y osteosarcoma

Células gigantes multinucleadas, espacios Efecto paisaje en poblacion neoplasica minoritaria

vasculares, hueso reticular periférico

Histiocitos, células inflamatorias  multilinaje, El gran simulador. Considérese siempre con la familia de

eosinofilos prominentes tumores del sarcoma de Ewing e infeccion. Puede ser
autolimitada

Células abundantes en plasma con cavidad Puede diagnosticarse con EFPS/EFPO

perinuclear

Células azules redondas grandes, poco cohesivas

Puede causar hipercalcemia

Células azules redondas grandes cohesivas

Cirugia es complementaria a la quimioterapia

Restos epiteliales, fuerte tincion de citoqueratina

Posibilidad frecuente de larga supervivencia Frecuentemente
blastico, menos frecuentemente quirtrgico Corta supervivencia a
menudo
Atencion a
reseccion

la hemorragia, radiosensible, considérese la

AINEs: antiinflamatorios no esteroideos. EFPS/EFPO: electroforesis de proteinas séricas/electroforesis de proteinas en orina




Tratamiento de tumores 0Oseos malignos de
alto grado

El esquema de tratamiendo del osteosarcoma
convencional, la familia de tumores del sarcoma de
Ewing y los sarcomas de células fusiformes de hueso no
osteogénicos es idéntico, basado en los siguientes
procedimientos aplicados de forma secuencial: biopsia,
quimioterapia neoadyuvante, reseccién quirdrgica
definitiva y quimioterapia adyuvante (Figura 2).
Aunque hay pocos datos que apoyen los beneficios de
la quimioterapia neoadyuvante frente a la adyuvante,
aquélla permite medir los efectos de la quimioterapia
en la pieza de reseccion. Por cuanto respecta a la
radiosensiblidad del tejido tumoral, pocos casos son
radiosensibles, aparte del mieloma, del sarcoma de
Ewing y del linfoma dseo (Figura 3). El condrosarcoma
(Figura 4), finalmente, no es sensible a los
tratamientos adyuvantes, aunque los estudios que
emplean radioterapia como tratamiento definitivo en
casos no resecables de la columna han referido un
control local prometedor a corto plazo [23].

Los objetivos de la reseccidon quirlrgica son la
extirpacion completa del tumor con margenes amplios
y el menor compromiso funcional posible, lo que
habitualmente se  consigue con  resecciones
intracompartimentales por tejido sano. Cuando el
margen es tejido muscular o adiposo debe ser de mas
tamano que cuando lo que se interpone es una fascia,
el epineuro o una vaina vascular. En la médula 6sea de
la diafisis del hueso donde asienta el tumor también
deben ser generosos en longitud; mientras que la
profundidad del margen en zonas metafisarias y
periféricas es discutible. Cuando los margenes amplios
no son posibles si no es con el sacrificio de estructuras
neurovasculares mayores, el salvamento del miembro
debe evaluarse frente a la conveniencia de una
amputacién, que estda indicada si la reseccion
oncoldgica es imposible sin ella u obliga a una
reconstruccion no funcional.

Las opciones reconstructivas de grandes
defectos esqueléticos presentan desafios a corto vy
largo plazo. A corto plazo, por las frecuentes
infecciones, facilitadas por la reconstruccion de huesos
irradiados en pacientes inmunocomprometidos. Las
complicaciones a largo plazo incluyen las infecciones
tardias, el aflojamiento y las fracturas. En Estados
Unidos, la tendencia avanza hacia la reconstruccion
con homoinjertos intercalares y reconstrucciones
articulares protésicas [24]. En la pelvis y en la cintura
escapular el desafio es, si cabe, mayor [25] (Figura 5)
(Figura 6). De todo ello se ocupara el siguiente capitulo
de la monografia.

Figura 2. Paciente de 15 afios de edad que refirio un
bulto en la parte distal de su muslo con dolor que le
despertaba por las noches desde tres meses antes. Las
radiografias AP (A) y lateral (B) permiten un diagnostico
fiable de osteosarcoma, con triangulo de Codman y
reaccion periostica en rayos de sol. La RM axial en T2 (C)
muestra que gran parte del componente de partes blandas
tenia caracter telangiectasico, con niveles fluido/fluido de
marcacion de espacios vasculares. La biopsia incisional
confirmo el diagnostico de osteosarcoma. La seccion
tenida con H&E (D) de la biopsia demuestra la formacion
de filamentos osteoides por osteoblastos de aspecto
maligno con rasgos pleomorficos y atipia nuclear.




Figura 3. Radiografia AP preoperatoria (A) de una fractura
de fémur en un varéon de 48 anos, lesionado mientras
practicaba la jardineria en posicion sentada, que muestra
una lesion infiltrativa. La biospia diagnostico un linfoma
0seo. Las radiografias AP (B) y lateral (C) del fémur
muestran la estabilizacion de la fractura previa a la
quimioterapia y radioterapia definitivas.

Figura 4. Paciente varon de 41 afos de edad que consulta
por una masa en la cara antero-medial del segmento distal
de su muslo, con dolor profundo nocturno. En las imagenes
se descubrieron rasgos de condrosarcoma de alto grado. La
radiografia AP (A) indica una lesion destructiva con matriz
condral. La RM en T2 (B) muestra la estructura de tejido
lobular tipica de los tumors cartilaginosos.

Figura 5. Paciente varén de 45 afos de edad, deportista, que consulta por empeoramiento del dolor durante la actividad que persiste
en reposo y le despierta por la noche. La radiografia AP (A) indica condrosarcoma de grado intermedio en el hueso periacetabular
periarticular de la pelvis. La TC axial (B) muestra la erosion en la cadera a través del acetabulo, con la columna posterior libre de
tumor. Se realizo reseccion extra-articular que evito la columna posterior y permitio la reconstruccion protésica (C)
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Figura 6. Paciente varon de ochenta afos de edad que refiere empeoramiento de la ciatica. La RM en T2 (A) indica una gran masa
ilio-sacra que la causa. En la biopsia se demostré un sarcoma de células fusiforme no osteogénico de hueso. (B) Reseccion de casi

todo el iliaco y ala sacra sin reconstruccion.

RESUMEN

Los avances en la epidemiologia y medicina
preventiva, en la biologia molecular y en la
investigacion clinica han mejorado los conocimientos y
el diagnostico de los tumores musculo-esqueléticos en
los dltimos anos. No obstante, los protocolos
terapéuticos de los pacientes siguen siendo
controvertidos, obligando a revisar los principios
basicos del conocimiento actual y el enfoque clinico y
terapéutico de la enfermedad.
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INTRODUCCION

Los tumores oseos malignos constituyen un
grupo raro y heterogéneo de tumores. Cada afo, en
Estados Unidos se diagnostican unos 2.900 sarcomas
0seos nuevos, que representan menos del 1% de los
casos nuevos de cancer [1]. Los tumores 6seos malignos
primarios aparecen en la cavidad medular o sobre la
superficie de la cortical y se clasifican segin su
diferenciacion celular [2]. Inicialmente se distinguen
en grandes grupos segln sean celulas tumorales dseas,
de cartilago, fibrosas o histiociticas; aunque hay otro
grupo de tumores 6seos malignos, como son el sarcoma
de Ewing o el adamantinoma, procedentes de células
de origen desconocido. Otro grupo son tumores
secundarios, pues aparecen en huesos irradiados o
sobre lesiones benignas que se malignizan, como la
enfermedad de Paget oOsea, el osteocondroma, la
displasia fibrosa o el infarto dseo.

Gradacion

La gradacién de los tumores 6seos malignos es
fundamental para orientar el tratamiento y predecir el
pronostico de la enfermedad. Habitualmente se recurre
a tres grados (bajo, intermedio y alto) o cuatro (bien
diferenciado o G1, moderadamente diferenciado o G2,
mal diferenciado o G3 e indiferenciado o G4).

Los tumores de bajo grado, que se estudian en
un capitulo aparte en esta monografia, presentan un
bajo riesgo de metastasis (<10%); los de grado medio,
como el osteosarcoma periostico, presentan un riesgo
de metastasis que oscila entre el 10% y el 25%; y los de
alto grado, como el osteosarcoma, el condrosarcoma
desdiferenciado o el sarcoma de Ewing, entre el 80% y
el 90%. En éstos, cuando existen agentes citostaticos
efectivos, es util y se emplea la quimioterapia
adyuvante en su tratamiento, mientras que en los de
bajo grado no se suele utilizar.

Sintomatologia

Los pacientes con tumores 6seos malignos de
alto grado suelen referir dolor. Al principio es
intermitente, progresando a constante, presente
durante el reposo, de noche y con la actividad fisica, a
menudo sin respuesta a los AINEs o analgésicos suaves.

La exploracion fisica puede mostrar una masa
dura y fija, y la movilidad articular suele estar
disminuida, con evidente atrofia muscular. Entre el 5%
y el 10% de los pacientes se diagnostican a partir de
una fractura patolégica [3]. Estas suelen producirse por
un traumatismo menor o durante las actividades
cotidianas.

Estadificacion

La estadificacion de los tumores oOseos es
imprescindible en su evaluacion puesto que permite
predecir el prondstico y ayuda a elegir el mejor
protocolo terapéutico. Para determinar el estadio de
un tumor 6seo maligno es necesario conocer su grado,
el tamafo y la existencia o no de metastasis. Los
estudios de estadificacion suelen incluir radiografias,
resonancia magnética (RM), gamagrafia con tecnecio y
tomografia axial computarizada (TC) de la region
toracica.

El sistema de estadificacion de Enneking,
aceptado por la Sociedad de Tumores Musculo-
Esqueléticos, estratifica a los pacientes con sarcomas
0seos en tres estadios [4]: el estadio | corresponde a
lesiones de bajo grado, el Il a las de alto grado y el lll a
pacientes con enfermedad metastasica. Los sufijos A y
B, en los estadios | y Il, indican si el tumor es intra o
extracompartimental, es decir, si esta contenido en el
interior del hueso o ha invadido las partes blandas
periféricas, respectivamente.

El sistema de estadificacion del Comité Mixto
Americano del Cancer (AJCC) se basa en el grado del
tumor, su tamafno y la presencia o ausencia de tumor
discontinuo o metastasis regionales o sistémicas [5].
Las lesiones de bajo grado se clasifican en el estadio I,
las de alto grado en el estadio Il, el tumor discontinuo
(metastasis discontinua) en el estadio Il y las
metastasis regionales o distantes en el estadio IV. Si el
tumor es menor o igual a 8 cm se utiliza el sufijo A,
reservandose el sufijo B para los tumores mayores de 8
cm. Un paciente con metastasis regionales con
afectacion de gangilos linfaticos se clasificaria como
estadio IV-A, mientras que otro con metastasis
distantes estaria englobado en el estadio IV-B.

Biopsia

Una biopsia bien realizada es uno de los pasos
principales en el diagnostico, estadificacion y
tratamiento de los pacientes con tumores 0seos
malignos [6]. Cuando no se realiza de forma correcta es
causa de errores graves de diagnostico (18%), tomas de
tejido no representativo (9%), complicaciones (17%),
alteraciones del tratamiento (19%), amputaciones
innecesarias (4%) y desenlaces adversos (9%).

Las biopsias pueden ser por puncion o abiertas.
Aquéllas, mas frecuentes en la actualidad, se realizan
mediante aspiracion de células tumorales con una
aguja fina (PAAF) o con trucut. Las biopsias mediante
PAAF precisan, para ser efectivas, que el citélogo sea
experto y capaz de correlacionar la apariencia




citolégica de las células con los hallazgos clinicos y
radiograficos del tumor. La biopsia por puncion central
con trucut proporciona una muestra mas amplia de
tejido.

La biopsia abierta por incision (biopsia incisional)
es una intervencion quirGrgica durante la cual el
cirujano obtiene tejido incidiendo el tumor. El
abordaje debe planificarse de tal forma que permita la
reseccion de todo su trayecto durante la cirugia
definitiva, procurando que sea lo mas pequeno posible
y longitudinal. Serian excepciones los tumores de
clavicula, en los que la incision de la biopsia seria
transversal, o los de escapula, donde seria oblicua. En
todos los casos habria que ser muy cuidadoso con el
trato de los tejidos blandos y procurar que el tejido
obtenido garantice el diagndstico.

La biopsia abierta por reseccion del tumor
(biopsia escisional) se reserva exclusivamente para los
casos en los que el cirujano esta convencido de que la
lesion es benigna o cuando el tumor puede extirparse
con un margen amplio si la radiografia respalda un
diagnostico de malignidad y se esta seguro de que no se
precisaran tratamientos complementarios
preoperatorios. Dos ejemplos de esto son el
osteosarcoma parostal y el condrosarcoma de bajo
grado.

Tratamiento quirdrgico conservador

En la actualidad, el tratamiento quirirgico
conservador o de salvamento de los miembros, frente a
la amputacion, es habitual en el control quirtrgico
local de los tumores Oseos malignos primitivos. De
forma general esta indicado cuando es posible una
reseccion oncolodgica y una reconstruccion funcional
posterior. Revisaremos sus principios en los miembros y
en la pelvis y el sacro. En todos esos asientos, como
veremos, el tipo de reconstruccion depende de muchos
factores, entre los que estan la extension de la
reseccion, la disponibilidad de un homoinjerto
particular o de protesis, la edad y expectativas del
paciente, y la experiencia y preferencias del cirujano.

Tipos tumorales especificos

Los cuatro tumores 6seos malignos primitivos
mas frecuentes son el osteosarcoma, el condrosarcoma,
el sarcoma de Ewing y el histiocistoma fibroso maligno.
Los repasaremos de forma resumida, al igual que
dedicaremos unas palabras a los sarcomas secundarios.

Osteosarcoma

El osteosarcoma es el tumor 6seo mesenquimal
maligno primario mas frecuente [7] y puede ser
intramedular o de superficie. Existen dos tipos de
osteosarcoma intramedular: el osteosarcoma
intramedular clasico, de alto grado, y el bien
diferenciado. Los osteosarcomas que se producen en la

superficie dsea son el osteosarcoma parostal, el
osteosarcoma periostico y el osteosarcoma superficial
de alto grado.

El osteosarcoma intramedular de alto grado es
el subtipo mas comun y suele referirse como
osteosarcoma. Aunque es el tumor 6seo de alto grado
que se observa con mayor frecuencia en ninos y
adolescentes, durante las dos primeras décadas de la
vida, también se produce ocasionalmente en pacientes
de mas edad. Su localizacién habitual es alrededor de
la rodilla y los pacientes refieren dolor oOseo de
intensidad moderada a grave, con una masa de partes
blandas en la vecindad. Entre el 5% y el 10% de ellos [3]
presentan una fractura patologica. Aunque el aspecto
radiografico puede variar, los hallazgos mas comunes
son una lesion metafisaria litica combinada con zonas
de formacion o6sea a la que a menudo se suma una
masa de partes blandas mineralizada.

El tratamiento del osteosarcoma se basa en
quimioterapia preoperatoria, seguida de reseccion
quirdrgica y, después, nuevos ciclos de quimioterapia.
La quimioterapia preoperatoria intensiva destruye las
micrometastasis ocultas en los pulmones y las células
tumorales de la localizacion primaria. La eliminacion
de las metastasis pulmonares ocultas ha mejorado
notablemente la supervivencia de los pacientes,
pasando del 20% en las series historicas al 60-70% de las
actuales. De hecho, el factor pronéstico mas
importante en el tratamiento de la enfermedad es la
respuesta a la quimioterapia preoperatoria, que viene
determinada por la posibilidad de reseccion del tumor
y por el porcentaje de necrosis de las células tumorales.
Cuando este porcetaje supera el 95%, las
probabilidades de supervivencia a largo plazo son muy
grandes, mientras que cuando el indice de necrosis es
inferior al 90%, el riesgo de enfermedad sistémica es
mayor y el prondstico empeora. La respuesta escasa a
la quimioterapia preoperatoria también aumenta el
riesgo de recidiva local. Con todo, una mala respuesta
a la quimioterapia preoperatoria, ademas de la
presencia de metastasis, la localizacion del tumor en la
pelvis o columna vertebral, y un nivel elevado de
fosfatasa alcalina en suero o lactato dehidrogenasa son
factores, aunque todavia no demostrados, que indican
un mal pronostico en el osteosarcoma.

Entre los osteosarcomas de superficie del hueso,
el parostal es un osteosarcoma de bajo grado y la
monografia se ocupa de él en otro capitulo. El
periostico es de grado medio y, al contrario que el
parostal, suele aparecer en las diafisis y mostrar poca
mineralizacion. En su tratamiento, dado que el riesgo
de metastasis pulmonar se estima entre el 10% y el 15%
de los casos, esta recomendada la quimioterapia
preoperatoria asociada a una reseccion amplia.
Finalmente, los osteosarcomas superficiales de alto
grado son raros y, con un riesgo de metastasis
pulmonar proximo al 50%, se tratan del mismo modo
que los osteosarcomas intramedulares de alto grado.

Condrosarcoma

Los condrosarcomas se producen

predominantemente en la cavidad medular del hueso




[8] y presentan un espectro variado de comportamiento
bioldgico: casi dos tercios son tumores bien
diferenciados de grado 1 y alrededor de un tercio son
tumores moderadamente diferenciados de grado 2. Los
condrosarcomas  bien  diferenciados no suelen
metastatizar mientras que los de grado 2 lo hacen al
pulmon entre el 20% y el 30% de los casos. Los
condrosarcomas de grado 3 son raros y presentan un
riesgo elevado de metastasis pulmonares. Los
condrosarcomas desdiferenciados, con un patron
histoldgico bimdrfico con neoplasia celular fusiforme
de alto grado intimamente mezclada con areas de
condrosarcoma de bajo grado, suponen
aproximadamente el 10% del total de los
condrosarcomas Yy tienen un mal pronostico pese a los
protocolos de quimioterapia.

El tratamiento del condrosarcoma dseo se
fundamenta en una reseccion quirdrgica amplia, si bien
margenes intralesionales se admiten en los de grado 1
de las extremidades, como se comentara de forma mas
extensa en el apartado especifico del capitulo de los
tumores d6seos malignos primitivos de bajo grado. En
todos los casos, en principio, la radioterapia y la
quimioterapia no son eficaces.

Sarcoma de Ewing

El sarcoma de Ewing es una neoplasia de célula
0sea pequena de alto grado que, al contrario que el
osteosarcoma y el condrosarcoma, no produce matriz
[9]. Aunque un capitulo de la monografia se dedica a él,
vaya por adelantado que, en relacion con su
tratamiento local, no existen ensayos aleatorizados
prospectivos que comparen la reseccion quirlrgica
amplia con la radioterapia externa; y que los factores
de mal prondstico de la enfermedad incluyen la
presencia de metastasis, la mala respuesta a la
quimioterapia, las mutaciones p53 y los productos de
fusion genética distintos a EWS-FLI1 [10].

Histiocitoma fibroso maligno

El histiocitoma fibroso maligno (HFM) es un
tumor 6seo maligno de alto grado que se diagnostica,
sobre todo, en pacientes mayores de cuarenta anos
[11], en casi una cuarta parte de los casos sobre
lesiones Oseas previas (enfermedad de Paget o infartos
0seos) o huesos irradiados. Es un tumor anaplasico
reclasificado por la OMS como sarcoma &seo
pleomadrfico indiferenciado de alto grado que destruye
rapidamente el hueso cortical y se extiende a los
tejidos blandos. Las radiografias demuestran una lesion
osteolitica marcadamente destructiva y el esquema de
su tratamiento es similar al de los osteosarcomas.
Aunque la respuesta a la quimioterapia preoperatoria
parece notablemente mejor en pacientes con
osteosarcoma que con HFM (67% frente a 25-27%)[12],
Picci et al., [13] encontraron similares indices de

supervivencia libre de enfermedad, en el 65% de los
casos.

Sarcomas secundarios

Los sarcomas secundarios sobre huesos
irradiados o lesiones oOseas previas, como puede ser la
enfermedad de Paget o infartos dseos, son sarcomas de
alto grado, habitualmente con histologia de
osteosarcoma o HFM. Se sospechan por dolor intenso de
varios meses de evolucion y la destruccion de hueso
cortical en las pruebas complementarias de imagen.
Los pacientes en los que se estima que toleraran una
quimioterapia intensiva se tratan con el esquema
terapéutico de los osteosarcomas; mientras que los que
asocian comorbilidades se tratan Unicamente con
resecciones quirurgicas amplias.

CIRUGIA CONSERVADORA EN TUMORES OSEOS
DE LAS EXTREMIDADES SUPERIORES

Clavicula

La reconstruccion de la clavicula tras una
cleidectomia total no es necesaria, siendo el resultado
funcional excelente. Entre las complicaciones
publicadas se incluyen los hombros caidos, debilidad
leve y disfuncion del trapecio.

Escapula

La escapulectomia puede ser parcial o total y
ésta, a su vez, intra o extraarticular, segin la
extension del tumor. Las necesidades reconstructivas
varian segun el tipo de reseccion. Asi, en la reseccion
escapular inferior en la que se conserva la articulacion
glenohumeral no seria necesaria la reconstruccion 6sea
puesto que una reconstruccion muscular apropiada
bastaria para eliminar los espacios muertos. Incluso
cuando se resecan musculos del manguito rotador, la
escapulectomia parcial inferior ofrece excelentes
resultados si los musculos deltoides y trapecio se
reinsertan a la escapula restante.

En la escapulectomia parcial con reseccion de la
cavidad glenoidea, la reconstruccion de ésta puede
hacerse mediante homoinjerto osteoarticular o con
protesis. También se puede dejar que la cabeza
humeral se articule directamente con el cuerpo
restante de la escapula, con o sin interposicion de
tejidos blandos. Los resultados funcionales en todos
estos casos no estan bien documentados.

La escapulectomia total se puede seguir de un
hombro caido o de una reconstruccion con protesis
escapular [14]. En el primer caso la cabeza humeral se
suspende de la clavicula o de la costilla mediante
dacron®, cinta de mersilene® o un equivalente [15]. La
protesis escapular permite la lateralizacion de la
cabeza humeral, lo que ofrece un mejor eje de
movimiento y una funcion mas adecuada [16]. De
cualquier forma, siempre que se estabilice el himero
proximal con otra estructura anatomica tras una
reconstruccion con o sin protesis, el resto de las
articulaciones de la extremidad superior presentaran
una funcion casi normal [17].



Humero proximal

La reseccion del humero proximal puede ser
intra o extraarticular, con o sin la conservacion del
nervio axilar. El mejor resultado funcional se logra
cuando se mantiene la unidad funcional neuromuscular
con reseccion intraarticular. Si se conserva el nervio
cabe esperar un funcionamiento adecuado del hombro
tras la reseccion extraarticular.

Cuando se realiza una reseccion intraarticular
del himero proximal manteniendo el sistema
neuromuscular las opciones de reconstruccion incluyen
el homoinjerto osteoarticular (HOA), el compuesto de
homoinjerto-proétesis (CHP) o la megaprotesis.

ELl HOA se fija con placas a la diafisis del humero
restante y permite la reparacion y reinsercion de los
tendones del manguito de los rotadores, aunque tiene
el inconveniente de la posibilidad de que se colapse la
cabeza humeral, lo que ha hecho preferir como método
de reconstruccion el CHP [18]. Una posible solucion a
esta complicacion, que también podria disminuir la
incidencia de infecciones, seria emplear cemento con
antibidtico en el homoinjerto.

La reconstruccion con CHP es una solucion a las
fracturas de los homoinjertos en las reconstrucciones
con HOA (Figura 1). Ademas, como ya se ha comentado,
evita la posibilidad del colapso de la cabeza humeral
de los homoinjertos, al ser sustituida por la de la
protesis. Al igual que en los HOA, el CHP también
permite reinsertar los tendones de los musculos
restantes. Por otra parte, la protesis se puede
cementar o no en el hominjerto, con o sin placa de
osteosintesis adicional.

La reconstruccion del hUmero proximal con
megaprotesis también es posible, aunque la reparacion
musculo-tendinosa es menos fiable y mas problematica,
si bien Malawer y Chou [19] han obtenido un mejor
funcionamiento y menos complicaciones con protesis
que con otros métodos de tratamiento. Las protesis, de
cualquier forma, actlan como auténticos espaciadores,
ofreciendo un punto de apoyo para una funcion estable
de las articulaciones distales [16].

Las consideraciones técnicas referidas a las
megaprotesis incluyen el uso de una cabeza de 40 mm
que permita el cierre de las partes blandas y un
vastago de, al menos, 9 x 75 mm para evitar el fallo
por fatiga. La cabeza de la protesis puede suspenderse
con dacron® o mersilene®, e incluso se puede
considerar una malla para reparar la capsula y mejorar
la estabilidad. Las megaprétesis del himero proximal
presentan una incidencia baja de aflojamientos,
aunque se han descrito luxaciones e inestabilidades
[18].

Los resultados funcionales comparados de las
distintas alternativas en la reconstruccion del extremo
proximal del himero se han basado en la evolucion
clinica y el analisis mecanico. En el laboratorio de
biomecanica, el HOA demostré una buena integracion
precoz con un buen arco de movilidad y disminucion de

Figura 1. Radiografia A-P (A) y TC (B) de un
condrosarcoma de grado 2 en el himero proximal derecho.
Se realizd reseccion intraarticular con preservacion del
musculo deltoides y del nervio axilar, con un margen
amplio. Se reconstruy6 con homoinjerto-protesis,
cementando la protesis en el homoinjerto y, después, en
el hueso huésped (C).

la funcion con el tiempo en caso de deformacion de la
cabeza [16][18]. En otro estudio clinico se ha
observado que el HOA presentaba un funcionamiento
superior comparado con versiones anteriores de
megaprotesis cuando se mantenia la funcion de la
musculatura abductora.

En los pacientes con reseccion del sistema
neuromuscular, casi todos los cirujanos restringen sus
alternativas a un procedimiento de suspension,
aceptando una funcion limitada del hombro con un
humero distal estable [16]. Cuando pueda realizarse
una reseccion intraarticular, la artrodesis es otra
posibilidad, ofreciendo al paciente una minima
disfuncion a largo plazo y una extremidad mas fuerte
[18]. En este supuesto, el posicionamiento correcto de
la abduccion es fundamental, habiéndose descrito
como ideal 20° desde la posicion neutra, lo que se
consigue colocando la extremidad a 50° de abduccion
con respecto al borde lateral de la escapula [18]. De
cualquier forma, obtener una artrodesis satisfactoria
tras la reseccion humeral proximal exige el uso de un
homoinjerto intercalar, de peroné vascularizado o
ambos; y es una intervencion técnicamente exigente y
prolongada que plantea muchas complicaciones
potenciales, incluida una alta incidencia de fracturas
[18].

A partir de una evaluacion funcional en el
laboratorio, se ha demostrado que las artrodesis
satisfactorias del hombro con peroné vascularizado,
que no se suelen practicar cuando estan conservados el
manguito rotador y los nervios deltoides y axilar,
ofrecen un arco de movilidad tan bueno como el que se
obtiene con la reconstruccién con HOM, excepto en el
movimiento de rotacion. Aun asi, la fuerza del hombro
tras una artrodesis ha sido notablemente menor que
tras un HOA [16].

La alternativa para los pacientes sin nervios es
un espaciador funcional o una megaprotesis, aunque no
se han publicado datos funcionales que demuestren sus




ventajas frente a un dispositivo de suspension de perfil
bajo anclado al hueso existente. Los espaciadores
protésicos también se pueden subluxar, lo que suele
ser mas frecuente cuando no hay glenoides a la que
sujetar la protesis [16][18]. En la mayoria de los casos,
la subluxacion permanece asintomatica con un mal
funcionamiento del hombro. Otra opcién de
reconstruccion es la de la clavicula pro-himero, en la
que la porcion medial de la clavicula se libera y gira
hacia abajo, para fijarla al hUmero restante.

Cuando se realiza una reseccion extraarticular
no queda suficiente hueso para articular un
homoinjerto o una prétesis, funcione o no el sistema
nervioso. Por ello, las alternativas mas comunes son la
artrodesis o la colocacion de un espaciador.

Diafisis humeral

Las opciones reconstructivas tras la reseccion de
la diafisis humeral incluyen injertos intercalares
autoélogos u homologos, o protesis. Si se consigue una
fijacion estable mediante osteointegracion de los
injertos y la protesis no se moviliza, la funcion del
hombro y del codo se mantienen excelentes.

El injerto autélogo mas utilizado para sustituir
segmentos diafisarios del humero es el perone, que
puede ser vascularizado o no [20]. Los injertos
vascularizados se usarian en defectos de 8 6 mas cm de
longitud, sin necesidad de fijacion adicional cuando
sean duales. Los autoinjertos de peroné simples
precisarian fijacion interna adicional.

Las reconstrucciones con un homoinjerto
intercalar en el himero precisan mayor tiempo de
incorporacion que los injertos autologos y deben
estabilizarse mediante osteosintesis. Si fueran placas
ocuparian toda la extension del homoinjerto, limpio de
partes blandas y de su contenido medular para reducir
su capacidad antigénica, y se procuraria limitar el
numero de orificios en el injerto para reducir el riesgo
de fractura. En ocasiones se podria utilizar cemento
intramedular con antibiético para prevenir fracturas y
el riesgo de infeccion.

Una tercera alternativa a la reconstruccion del
humero es la protesis espaciadora intercalar metalica
con vastagos intramedulares cementados, que suele
reservarse para pacientes con esperanzas de vida
cortas [21].

HUmero distal

Las opciones de reconstruccion para el himero
distal también incluyen HOA, CHP y mega-protesis del
humero distal. Sin embargo, debido a que ese
segmento 0Oseo carece de inserciones musculares y
tendinosas, se considera que los homoinjertos
aumentan el riesgo de infeccion, fractura y desajustes
de la union, sin que afadan un funcionamiento notable
[22]. Por este motivo se suelen preferir las
megaprotesis (Figura 2), entre cuyas complicaciones se

han sefalado la osteolisis periprotésica y los
aflojamientos [22]. La reseccion humeral completa
exigiria una megaprétesis humeral total, con un 70% de
resultados funcionales satisfactorios.

Figura 2. Radiografia (A) de una fractura patologica de la
diafisis humeral derecha, causada por un condrosarcoma
de grado 1 después de haber realizado una TC
preoperatoria (B). Tras la reseccion humeral (C) se
reconstruy6 con una protesis humeral total, junto con un
manguito de injerto aortico sintético que permitiera la
reparacion de las partes blandas para estabilizar la
articulacion del hombro.

Antebrazo, mufieca y mano

Los sarcomas 6seos son raros en la porcion distal
de la extremidad superior. Después de la reseccion del
radio proximal, las alternativas para la reconstruccion
incluyen el antebrazo de un hueso, el autoinjerto de
peroné y los homoinjertos [20]. La funcion tras la
reconstruccion con la técnica del antebrazo de un
hueso es excelente porque los pacientes se adaptan
bien a la ausencia de prono-supinacion, posicionando la
mano en el espacio con el hombro y el codo. Seria el
método de reconstruccion de eleccion, salvo que
existiera suficiente hueso proximal y distal para
permitir la fijacion de un segmento dseo intercalar.

Tras la reseccion del radio distal, las
reconstrucciones de la mufeca pueden conseguirse
mediante un homoinjerto osteoarticular o un
autoinjerto de peroné proximal. El peroné proximal
debe implantarse con la insercion del tendon del
musculo biceps femoral o una porcion del ligamento
colateral lateral para permitir la reconstruccion de los
tejidos blandos de la articulacion de la mufeca. Salvo
que el segmento del radio distal resecado supere los 8
cm de longitud, el injerto de peroné no seria
vascularizado. La artrodesis de muneca es otra
alternativa a la reseccion del radio distal,
reconstruyendo el defecto dseo con homoinjerto
intercalar o con un autoinjerto de peroné proximal. La
reseccion del clbito proximal suele precisar de una




protesis, mientras que si el tumor ocupa la porcion
distal no seria necesaria la reconstruccion.

Los sarcomas oOseos en la mano son poco
frecuentes y, cuando se producen, obligan a una
reseccion amplia que no siempre es posible en técnicas
de conservacion del miembro. En los tumores de los
metacarpianos se realizan amputaciones de los
diferentes radios sin necesidad de reconstruccion. Tras
la amputacion del pulgar, el funcionamiento y las
opciones de reconstruccion dependen del nivel de
amputacion. En la reseccion en o proxima a la
articulacion metacarpo-falangica puede realizarse una
elongacion o transferencias microvasculares del primer
o segundo dedo del pie. En los tumores falangicos, el
grado de amputacion lo determina la localizacion del
tumor. Cuando afecta a las falanges distales se
efectuaria a nivel de la segunda falange; mientras que
en los de la falange media o proximal se recomienda la
reseccion completa del radio.

CIRUGIA CONSERVADORA EN TUMORES OSEOS
DE LAS EXTREMIDADES INFERIORES

La mayoria de los tumores o6seos malignos se
localizan en las extremidades inferiores, siendo el
fémur distal la localizacion mas comun. Con los
avances quimioterapicos y las nuevas técnicas de
imagen, en el 90% de los casos se pueden plantear
intervenciones de salvamento del miembro con
mejores resultados funcionales y de calidad de vida y
sin comprometer la supervivencia de los pacientes en
comparacion con los sometidos a amputaciones [23].
Otras cuestiones de interés son las relativas a la
definicion del margen quirdrgico y a la eleccion de la
mejor reconstruccion, bioldgica o protésica, adaptada
a la mayor esperanza de vida de los pacientes en la
actualidad. Las posibilidades al respecto incluyen los
homoinjertos, las megaprotesis y los injertos oseos
vascularizados.

Homoinjertos

Los homoinjertos, popularizados por Mankin et
al. [24], permiten la reconstruccion bioldgica con
restauracion de la masa dsea tras la reseccion del
tumor en pacientes jovenes [25]. Nos referiremos a los
homoinjertos osteoarticulares, a los compuestos de
homoinjerto-proétesis y a los homoinjertos intercalares.

Homoinjerto osteoarticular

El homoinjerto osteoarticular (HOA) se emplea
mas frecuentemente en la reconstruccion de la tibia
proximal y el fémur distal. En la del fémur proximal se
ha abandonado por la dificultad para conseguir injertos
de la misma morfologia a la del hueso original con el
fin de conseguir una adaptacion perfecta al acetabulo
huésped. En todos los casos los ligamentos del
homoinjerto se acoplarian meticulosamente a los

ligamentos restantes del huésped para asegurar la
estabilidad articular. Las desventajas de la
reconstruccion con HOA incluyen la reabsorcion del
injerto, el colapso, la inestabilidad con cambios
degenerativos subsiguientes y un tiempo prolongado de
integracion. Teodricamente, los pacientes sometidos a
quimioterapia presentan un mayor riesgo de retardos
de consolidacion o pseudoartrosis, que ocurriria en el
17-30% de las ocasiones. Otras complicaciones son las
fracturas (15% a 20%) y las infecciones (8% a 18%) [24].
Pese a que muchos centros oncologicos de referencia
siguen usando la reconstruccion con HOA en sarcomas
oseos de alto grado de malignidad, la técnica es mas
habitual en la reconstrucciéon de lesiones dseas
benignas agresivas [25].

Compuesto de homoinjerto-protesis

El compuesto de homoinjerto-protesis (CHP)
presenta las ventajas de los homoinjertos sin las
desventajas articulares de los mismos [26]. Comparado
con las megaprotesis, la capacidad del CHP para
facilitar la adherencia de las partes blandas del
homoinjerto a los del hueso receptor permite una
mejor funcién. Por este motivo, al favorecer la
reinsercion del tendon rotuliano y del mecanismo
abductor de la cadera, el método suele usarse en la
reconstruccion de la tibia proximal y el fémur proximal
[27] (Figura 3). En el postoperatorio se recomienda la
carga parcial y la movilidad restringida para permitir la
integracion y union tendinosa. Las protesis serian de
vastago largo y se enfundarian en el homoinjerto,
fijandose a él con cemento vy ajustandose
perfectamente en el hueso receptor. En la unién del
homoinjerto con el huésped se podria colocar
autoinjerto esponjoso para facilitar la osteointegracion.

Homoinjerto intercalar

El homoinjerto intercalar ofrece la ventaja de
evitar la reconstruccion articular y las complicaciones
derivadas de ella. Se utiliza en defectos diafisarios del
fémur o la tibia y obligan, al existir dos zonas de
contacto homoinjerto-hueso, a una técnica quirlrgica
meticulosa para conseguir una compresion rigida y
limitar la incidencia de retardos de consolidacion, que
pueden llegar al 30% de los casos [25]. La fijacion del
homoinjerto se puede realizar con placas y/o con un
clavo intramedular (Figura 4), existiendo nuevos
implantes (placas de bloqueo y clavos de compresion)
que disminuyen el riesgo de fallo del material. Como ya
se ha comentado, el homoinjerto puede llenarse de
cemento impregnado en antibidtico para reducir la
incidencia de fracturas e infeccion. En pacientes
pediatricos el reto reconstructivo es mayor, como se
analizara en el capitulo correspondiente de la
monografia.

Como particularidades en la reconstruccion de
defectos intercalares en el miembro inferior se puede
mencionar la posibilidad de asociar un autoinjerto de
peroné vascularizado al homoinjerto para reducir la
incidencia de los retardos de consolidacion y, en paises
donde los homoinjertos no estan disponibles, el uso de




Figura 4. Radiografia lateral (A) del
fémur distal en una mujer de 18 afos
con una lesion osteoblastica
correspondiente a un osteosarcoma de
alto grado. Tras la quimioterapia
preoperatoria se realizd reseccion
intercalar y reconstruccion mediante
homoinjerto (B) combinado con injerto
de peroné vascularizado enfundado en
aquél. La fijacion del homoinjerto se
hizo con un sistema tornillo-placa (C).

espaciadores metalicos cementados de forma similar a
los que citamos en la reconstruccion de la diafisis del
himero.

Reconstruccion protésica

Los avances en el campo de los biomateriales,
de la metalurgia y en los disenos articulares han
convertido a la reconstruccion protésica en el pilar
principal del tratamiento quir(rgico de los tumores
Oseos malignos periarticulares. Las ventajas de esta
reconstruccion incluyen la carga inmediata en los
vastagos cementados, movilidad articular adecuada,
duracion y pocas complicaciones iniciales, lo que
permite reanudar la quimioterapia sin demora. La
rapida recuperacion funcional es importante, sobre
todo, en los pacientes con metastasis y mal pronostico.
Las desventajas incluyen, ademas de la infeccion, que
puede presentarse hasta en el 13% de los casos,
osteolisis 'y movilizaciones a largo plazo. La
reconstruccion del tendon rotuliano o de los musculos
abductores de la cadera directamente a la protesis no

es tan solida como la fijacion directa téndino-tendinosa.

Por ello, el paciente puede presentar dificultad en la

Figura 3. Radiografia AP (A) de la
rodilla izquierda en una chica de
quince anos de edad con lesion
osteolitica de la tibia proximal por un
HFM. La RM axial (B) defini6 mejor la
extension del tumor. Se realizd una
reseccion amplia (©) tras
quimioterapia preoperatoria y
reconstruccion mediante CHP con un
buen resultado funcional.

recuperacion, con una limitacion residual y debilidad
muscular.

Las megaprotesis suelen utilizarse en el fémur
distal, la tibia proximal y el fémur proximal, con
supervivencias del implante a los 10 afnos del 70% al 80%
[19][28][29] (Figura 5), generalmente mayor en el
reemplazo femoral proximal y menor en el tibial
proximal. Un estudio con 251 pacientes sometidos a
reconstruccion con megaprotesis no cementada
demostré una supervivencia del implante a 10 afnos del
96% en el fémur proximal, del 76% en el fémur distal y
del 85% en la tibia proximal [30]. Por otra parte, las
megaprotesis también se emplean con resultados
satisfactorios en revisiones de fracasos de homoinjertos;
del mismo modo que la revision de una megaprotesis
femoral distal presenta indices de fracaso y
funcionalidad similar a los de las artroplastias primarias.

En los nifos en crecimiento, las protesis
extensibles son una alternativa a la amputacion o la
plastia de rotacion, existiendo disefios en continua
mejora con mecanismos de expansion basados en
imanes y electromagnetismo [31].




Injertos 6seos vascularizados

La busqueda de alternativas biologicas para
mejorar la reconstruccion de las extremidades es del
mayor interés y el uso de autoinjertos vascularizados,
principalmente del peroné, cuenta con una larga
experiencia. Estan indicados asociados a los
homoinjertos, para acelerar su curacion, o en
pseudoartrosis facilitadas por la radioterapia. En los
ninos pequenos, los injertos vascularizados se pueden
utilizar como segmento intercalar tras la reseccion de
la diafisis tibial o femoral, lo que exige un periodo mas
prolongado de descarga del miembro. La posibilidad de
emplear homoinjertos vascularizados en el futuro es un
enigma que exigira mas investigaciones para aumentar
la seguridad de los agentes inmunosupresores y
permitir su uso en combinacion con agentes
quimioterapéuticos en los pacientes adecuados.

Artrodesis

Historicamente, la artrodesis fue la técnica
principal en la reconstruccion de extremidades tras la
reseccion de tumores 6seos. Desde la generalizacion de
las artroplastias se prefiere esta opcion, puesto que
permite conservar el movimiento articular. En la
artrodesis de la rodilla el defecto se puede reconstruir
con una seccion deslizada de la tibia o el fémur
restante del paciente. Mas comlUnmente, sin embargo,
se emplea un homoinjerto intercalar, con o sin
autoinjerto de peroné vascularizado. La reconstruccion
se estabiliza mediante clavo intramedular o placas.

Actualmente, la zona anatomica mas comuln
para artrodesar es el tobillo, en casos de tumores del
extremo distal de la tibia. La artrodesis con
homoinjerto deparan un 20% de infecciones, un 25% de
fracturas y un 44% de no uniones.

Manejo de las partes blandas
La reconstruccion de las partes blandas después

de la reseccion de un tumor Oseo es fundamental,
entre otras cosas, para reducir las frecuentes

Figura 5. Radiografia AP (A) de la
rodilla en un paciente de quince anos
con lesion osteoblastica
correspondiente a un osteosarcoma de
alto grado en la tibia proximal. La RM
axial (B) muestra una masa grande de
partes blandas adyacente al peroné.
Tras la quimioterapia neoadyuvante se
realizo reseccion amplia (C) vy
reconstruccion con megaprotesis de
rodilla de bisagra rotatoria.

infecciones que ocurren debido a la deficiente
vascularizacion local, a la pérdida de masa muscular
protectora y a la leucopenia en los pacientes tratados
con quimioterapia. En la cobertura se emplea muUsculo
local o colgajos miocutaneos y transferencias de tejido
libre [32], ademas de, recientemente, trasplantes de
musculo libre reinervado. De hecho, un colgajo libre
del musculo dorsal ancho reinervado empleado en la
reconstruccion del musculo cuadriceps mejora la
extension activa de la rodilla.

CIRUGIA CONSERVADORA EN TUMORES DE LA
PELVIS Y EL SACRO

Aproximadamente el 25% de los condrosarcomas,
el 20% de los sarcomas de Ewing y el 10% de los
osteosarcomas se localizan en la pelvis y el sacro [2],
donde la dificultad de su manejo es maxima por una
compleja anatomia regional. El diagnostico, por otra
parte, también suele demorarse porque el dolor suele
ser de comienzo insidioso y los sintomas iniciales a
menudo se atribuyen a traumatismos menores,
inflamacion o afecciones degenerativas.

Hasta hace relativamente pocas décadas casi
todos los pacientes con sarcoma pélvico se trataban
mediante hemipelvectomia externa, con malos indices
de supervivencia; mientras que desde principios de los
anos setenta la hemipelvectomia interna conservadora
de las extremidades se ha convertido en el tratamiento
de la mayoria de los casos. Efectivamente, como en
otras localizaciones, el desarrollo del diagnostico por la
imagen para delimitar la extension del tumor, la
quimioterapia neoadyuvante efectiva y las técnicas de
reseccion y reconstruccion han permitido la cirugia de
salvamento de extremidades sin comprometer el
control local también en estos asientos [33].




Consideraciones quirurgicas

Una valoracion preoperatoria sistematica y la
planificacion multidisciplinar del tratamiento es
fundamental en el manejo de los pacientes con
sarcomas pélvicos. Lo primero es determinar si la
lesion puede resecarse con seguridad salvando la
extremidad o si se requiere una amputacion
(hemipelvectomia externa). La decision dependera,
entre otros factores, de que el tumor contacte con
estructuras neurovasculares criticas y de las opciones
reconstructivas disponibles. También hay que evaluar
la relacion del tumor con el plexo lumbosacro, con el
paquete neurovascular femoral y con la articulacion de
la cadera. Como norma general, si cualquiera de esas
estructuras puede conservarse a la vez que se extirpa
el tumor, el salvamento de la extremidad esta
garantizado. De lo contrario, las consecuencias
funcionales se anteponen a la morbilidad anadida de
los intentos de conservacion de la extremidad y debe
tenerse muy en cuenta la amputacion.

Hemipelvectomia interna

La hemipelvectomia interna implica la
extraccion de una parte de la hemipelvis conservando
la extremidad ipsilateral. Los tipos de resecciéon se
clasifican segln el area dsea extirpada: reseccion de
tipo | cuando se extirpa el ala iliaca; de tipo Il cuando
se extirpa la region periacetabular; y de tipo Il cuando
se extirpa la region isquiopubica (Figura 6).

Figura 6. Esquema de la clasificacion de los tumores
pélvicos y los tipos de reseccion. El tipo | consiste en la
reseccion del ala iliaca. El tipo IS implica la reseccion del
ala iliaca y una porcion del sacro. El tipo IA consiste en
resecar el ala iliaca y la musculatura glutea. El tipo Il es la
reseccion de la region periacetabular y el tipo lIA la
reseccion de la region periacetabular y la cabeza femoral
(A negra). El tipo Il implica la reseccion de la region
isquio-pUbica y el tipo IlIA de la region isquio-pubica con
el paquete neurovascular femoral y los musculos
adyacentes. El tipo IV consiste en la reseccion de parte del
sacro. (Reproducido con autorizacion de Hugate R Jr, Sim
FH: Pelvic reconstruction techniques. Orthop Clin North
Am 2006;37:85-97).

Reconstruccion pélvica

La reconstruccion pélvica tras una
hemipelvectomia interna esta indicada cuando hay
pérdida de continuidad entre el acetabulo y el sacro,
de manera que las cargas no pueden transmitirse de
forma natural, o cuando se ha extirpado el acetabulo
(en resecciones tipo Il). O’Connor y Sim [33]
recomiendan que se individualice atendiendo a las
necesidades del paciente, a su edad y exigencias
funcionales, y a la localizacion y extension de la
reseccion. Las resecciones parciales de tipo | y las
completas de tipo Il no suelen necesitar reconstruccion.

En las resecciones completas de tipo | se intenta
reconstruir la continuidad mecanica entre el acetabulo
y el sacro [33]. Cuando la distancia entre los dos
segmentos es pequefa puede practicarse una artrodesis
ilio-sacra directa. -En defectos mayores se utilizaria un
homoinjerto, autoinjerto de peroné (Figura 7) o
autoinjerto de ala iliaca vascularizada.

Figura 7. Ejemplo de reconstruccion de un defecto en la
pelvis derecha después de una reseccion de tipo |
mediante autoinjerto de peroné vascularizado y fijacion
vértebro - pélvica.

La reseccion de tipo Il suele exigir la
reconstruccion, dada la pérdida intrinseca de
estabilidad mecanica y de la articulacion de la cadera.
Las opciones son varias. Una de ellas es la protesis en
silla de montar, que permite la deambulacion con un
baston tras una reseccion larga y exigente (Figura 8A),
si bien asocia muchas complicaciones, como serian
fracturas del iliaco, luxaciones e infecciones. Los
homoinjertos masivos de pelvis como opcion
reconstructiva mantienen la longitud del miembro y
restauran la funcion a expensas de frecuentes
complicaciones (Figura 8B), aunque cada vez son mas
frecuentes por las mejoras en la fijacion interna y los
avances en la reconstruccion de la cadera [34].




Figura 8. Ejemplos de reconstruccion de la region periacetabular tras una reseccion pélvica de tipo Il: con protesis en silla de
montar (A), con homoinjerto pélvico masivo con fijacion interna (B), artrodesis ilio-femoral (C) y pseudoartrosis (D).

Las protesis pélvicas personalizadas han gozado
de cierta popularidad en algunos centros pero también
presentan un alto indice de complicaciones [35].

La artrodesis ilio-femoral es un método efectivo
de reconstruccion porque ofrece una funcion estable y
duradera, aunque se asocia a dismetria y alteracion de
la marcha (Figura 8C). Habitualmente se reserva para
pacientes jovenes con altas exigencias de actividad
[33]. La pseudoartrosis ileofemoral es otro
procedimiento, menos exigente en términos quirlrgicos
y con menos complicaciones, que suele utilizarse en
pacientes mayores y sedentarios (Figura 8D). Fuchs et
al. [36] analizaron el resultado funcional de 32
pacientes sometidos a artrodesis ilio-femoral o
pseudoartrosis primaria, observando que los que
alcanzaron una fusion solida presentaron una mejor
funcion. No obstante, los pacientes con pseudoartrosis
se mostraron satisfechos con el resultado, lo que
denotaba la importancia de individualizar la técnica
segln la situacion de cada paciente.

Las resecciones de tipo Ill, como también ya
hemos avanzado, no exigen, en general, ninguna
reconstruccion si puede mantenerse la estabilidad
acetabular. Aunque los pacientes presentan pérdida de
fuerza de abduccion, la funcion suele ser excelente. La
reconstruccion adecuada de las partes blandas, a
menudo con mallas sintéticas, minimizaria el riesgo de
hernia perineal.

Resultados del tratamiento quirdrgico de los
tumores 6seos malignos primitivos de la pelvis

Los procedimientos de salvamento del miembro
en la cirugia pélvica se asocian a una morbilidad
considerable y a una alta incidencia de complicaciones.
Se ha informado de infecciones en el 23% de los
pacientes y recidivas locales en el 17% [33], con una
incidencia del 27% en las lesiones ilio-sacras, donde la
reseccion seria mas exigente. En otro estudio, Fuchs et




al. [37] revisaron 18 pacientes sometidos a reseccion
ilio-sacra en los que se realizaron 11 hemipelvectomias
internas, con 3 recidivas locales y 13 pacientes
sobreviviendo en el seguimiento a cinco anos. En la
mayoria de los pacientes con condrosarcoma pélvico
recidivado se necesita una intervencion quirdrgica mas
extensa. Por cuanto respecta al osteosarcoma de la
pelvis, el resultado de su tratamiento es desalentador,
con indices de supervivencia de los pacientes que los
padecen oscilando entre el 4% y el 32%. Aun asi, un
analisis reciente de 48 casos inform6 de una
supervivencia a cinco afos del 48%, con recidiva local
en el 31% de los casos.

Tratamiento quirGrgico de los tumores
malignos primitivos del sacro

El tratamiento quirlrgico de tumores sacros
como el cordoma depara altos indices de fracasos que
influyen en la supervivencia de los pacientes. El motivo
de todo ello es la demora diagnostica, el gran volumen
tumoral y la inaccesibilidad quirdrgica, lo que
contribuye a la dificultad para obtener margenes
quirGrgicos optimos. Un analisis de 52 pacientes
intervenidos por cordoma sacro resalto la necesidad de
la reseccion quirtrgica completa [38]. En 21 pacientes
en los que la reseccion tuvo un margen amplio sélo se
observoé una recidiva, mientras que en 37 en los que el

margen de la reseccion no fue amplio hubo 25 recidivas.

Los principios quirlrgicos del tratamiento de los
tumores sacros son similares a los de los de los tumores
pélvicos. Se trata de extirpar con seguridad el tumor y
cuidar el postoperatorio. El abordaje quirtrgico varia
dependiendo de la localizacion y extension de la lesion.
En lesiones extendidas al segmento S3, el abordaje
posterior es suficiente. En las extendidas por encima
de S3, se prefiere un abordaje combinado
anteroposterior procurando, antes del cierre anterior,
recoger un colgajo vertical del musculo recto del
abdomen para ayudar al cierre posterior y minimizar
las complicaciones de cicatrizacion.

El tipo de reseccion sacra necesaria para
conseguir un control local varia segun la localizacion,
extension y tipo de tumor, pudiendo categorizarse
como sacrectomia parcial (transversal, sagital o
combinada) o total. La morbilidad asociada a la
reseccion sacra esta relacionada con el grado de
reseccion de las raices nerviosas sacras. Una funcion
normal exige la conservacion de ambas raices nerviosas
S3, mientras que la disfuncién es minima si logra
mantenerse la raiz S3 en un lado [39]. Con respecto a
la reconstruccion, Hugate et al. [40] estudiaron los
efectos mecanicos de la sacrectomia parcial para
determinar cuando era necesaria. Las extirpaciones por
debajo del foramen S1 presentaron una estabilidad
adecuada para soportar cargas estaticas normales. La
reseccion por encima del foramen S1 disminuyo

notablemente la carga y recomendaba la estabilizacion.

Tras la sacrectomia total, finalmente, los Ultimos

avances de las técnicas de fusion lumbo-iliaca se han
mostrado eficaces a la hora de mejorar el
funcionamiento y el estado ambulatorio de los
pacientes [41] (Figura 9).

Figura 9. Ejemplo de fusion iliolumbar con autoinjerto
de peroné vy fijacion vertebral tras sacrectomia total
por cordoma.

RESUMEN

e Los tumores 6seos malignos primitivos son raros y
apenas representan el 1% anual de los nuevos
canceres en Estados Unidos. Dada la poca
frecuencia de estos tumores, es importante que
los cirujanos ortopédicos reconozcan la
presentacion clinica del paciente afectado.

e Las opciones terapéuticas en los tumores Oseos
malignos primitivos varian segln el tipo de tumor,
aunque todas incluyen la reseccion quirurgica y, a
menudo, exigen margenes amplios para el control
local de la enfermedad.

e La quimioterapia y la radioterapia se emplean en
tipos especificos de tumores para prevenir las
metastasis y la recidiva local, respectivamente.

e Existen multiples opciones de reconstruccion del
defecto resultante después de la reseccion de un
tumor, incluyendo el uso de homoinjertos,
autoinjertos o megaprotesis.

e Las resecciones quirQrgicas y reconstrucciones
mas complicadas se refieren a tumores de la
pelvis y el sacro.
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SARCOMA DE EWING
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INTRODUCCION

El sarcoma de Ewing (SE) es un tumor 6seo
primitivo maligno descrito por primera vez en 1921
por el profesor al que debe su nombre, James Ewing,
quien lo llamo6 endotelioma difuso del hueso y lo
describi6 como un tumor de huesos largos de
localizacion diafisaria [1].

Es un sarcoma constituido por células redondas
pequenas que muestran hallazgos moleculares
patognomonicos, y diversos grados de diferenciacion
neuroectodérmica mediante microscopia, Optica o
electrénica, e inmunohistoquimica. Se caracteriza por
la presencia de translocaciones que implican, en casi
todos los casos, el gen EWSR1 en el cromosoma 22 y
un miembro de la familia de los factores de
transcripcion ETS, lo que conduce a la formacion de
oncogenes de fusion nuevos que son la clave de su
patogénesis.

El sarcoma de Ewing constituye alrededor del
1% de todos los tumores infantiles. Supone entre el 6-
10% de los sarcomas 6seos primarios, y es el segundo
mas comun por detras del osteosarcoma al final de la
infancia y comienzo de la edad adulta. Es el sarcoma
0seo0 que aparece a una edad media mas precoz,
apareciendo antes de los 20 afios en mas del 80% de
los casos. Por razones que se desconocen, es mas
frecuente en varones (3:2), y excepcionalmente
aparece en pacientes de raza negra. Ha sido descrito
en algunos paises asiaticos, como Japon o la India,
pero es poco comUn en China. La incidencia en
Estados Unidos es de aproximadamente 3 casos /
millon de ninos jovenes blancos menores de 21 anos
(11021

Por cuanto a su localizacion respecta, el SE es
mas frecuente, en orden decreciente, en las diafisis o
segmentos metafiso-diafisarios de huesos largos
(fémur, tibia, humero), pelvis, costillas y otros huesos
como el craneo, vertebras, escapula y huesos cortos
de manos o pies (Figura 1) (Figura 2) [3-5]. A
diferencia del osteosarcoma, aparece con frecuencia
en los huesos planos del esqueleto axial, pelvis, pared
toracica y cuerpos vertebrales (especialmente en
adultos). La localizacion epifisaria es rara (2%) y las
fracturas patologicas también son infrecuentes (16%)
[6]. En el 10-20% de los casos la localizacion es
extraesquelética.

Figura 1. Paciente de 18 anos. Sarcoma de Ewing
de localizacion sacroiliaca que presenta metastasis
pulmonares al diagnostico. En RM se observa una
tumoracion de grandes dimensiones.




Figura 2. Paciente de 21 anos de edad con Sarcoma de
Ewing del fémur distal izquierdo. Se observa el
aspecto radiografico simple (A) y la protesis con la que
se reconstruy6 el defecto dejado por una reseccion
intraarticular del extremo distal del fémur (B)

La incidencia de metastasis al diagndstico es
del 15-20% segln las series, siendo el pulmén la
localizacion mas frecuente. Ocasionalmente el SE
puede metastatizar a otros huesos y muy raramente
es multifocal [6]. Las metastasis ganglionares son
raras y se dan en estadios avanzados de la
enfermedad.

La fusion génica patognomonica EWSR1-ETS
codifica una serie de factores de transcripcion
quiméricos. Estas proteinas de fusion EWSR1-ETS
activan o inhiben determinados conjuntos de genes
diana que, en un momento y en un contexto celular
adecuado, dan lugar al fenotipo transformado del SE.
Datos recientes sitian que el origen de esta
enfermedad esta en las células madre mesenquimales
o en las derivadas de la cresta neural.

CLINICA DEL SARCOMA DE EWING

El SE se puede presentar como una tumoracion
palpable (61%), dolorosa (96%), con impotencia
funcional a nivel de la extremidad afecta; o debutar
con signos clinicos y sintomas generales como
anorexia, astenia, pérdida de peso y fiebre
intermitente (21%). Se ha especulado que la
presencia de sintomas sistémicos indica la
diseminacioén con el consiguiente peor prondstico.

La sintomatologia poco especifica, similar en
muchas ocasiones a la que se puede presentar en
cuadros mas comunes, unido a localizaciones en las
que no se identifique claramente una tumoracion
palpable, puede dar lugar a una demora diagnostica,
que indudablemente repercutira en el prondstico [3-
5].

DIAGNOSTICO

La sospecha diagndstica de un SE, siendo su
sintomatologia inespecifica, se basa en datos
epidemioldgicos y radiograficos. Cuando la sospecha
es fundada se realizan otras pruebas complementarias
y, finalmente, wuna biopsia, que confirma el
diagnostico a través del estudio anatomopatoldgico.

Los hallazgos objetivados en una analitica
convencional tampoco son especificos. La leucocitosis
y la elevacion de la velocidad de sedimentacion
globular son datos que, junto a la presentacion
clinica descrita previamente, pueden conducir al
diagnostico erroneo de osteomielitis. Suele presentar
una elevacion de la fosfatasa alcalina y de la lactato
deshidrogenasa (LDH). Una disminucion de los niveles
séricos de LDH durante el tratamiento puede indicar
la efectividad del mismo y, por el contrario, una
elevacion durante el tratamiento o seguimiento
puede significar progresion o recidiva tumoral. La
fosfatasa alcalina casi nunca se eleva tras el
tratamiento, a no ser que se detecten nuevas lesiones
en el hueso [2].

ESTUDIO LOCAL

Son varias las técnicas de imagen que pueden
ser utilizadas para el estudio local de la lesion.

o Radiografia: Deberia ser el estudio
radiolégico inicial. En la mayoria de los casos la
presentacion es bastante caracteristica. Son lesiones
mal definidas con un patréon de destruccion odsea
permeativo o apolillado, asociado a neoformacion
periostica de hueso en capas, con aspecto en piel de
cebolla o, con menos frecuencia, en rayos de sol (o
en cepillo), y a una gran masa de partes blandas [7].
En ocasiones se presenta como un gran area de
destruccion geografica imitando a cualquier otro
sarcoma 0seo. A veces, la lesion oOsea es casi
imperceptible y el Unico hallazgo destacable es una
masa de partes blandas (Figura 3). Debido a que el SE
no produce matriz extracelular, la radiografia
muestra una ausencia de mineralizacion en el interior




Figura 3. Paciente de 16 afios de edad con sarcoma de Ewing de la diafisis del fémur derecho. En la radiografia simple

apenas se adivinaba la lesion (A y B), que era evidente en RM (C).

del tumor. Sin embargo, como generalmente existe
una profusa formacion 6sea periostica, especialmente
en los huesos planos, la imagen puede parecerse a un
osteosarcoma, y la diferenciacion puede ser dificil.
Aproximadamente un tercio de los casos que afectan
a los huesos planos muestran una esclerosis difusa. A
diferencia del osteosarcoma, esta esclerosis
representa la reaccion dsea a la infiltracion por
células tumorales y no una tumoracion o6sea. Datos
como la localizacion metafisaria, la mayor frecuencia
de reaccion periostica en rayos de sol o el triangulo
de Codman, y la formacion de hueso en el interior de
las lesiones osteoliticas (excepto en las formas
puramente  liticas, como el osteosarcoma
telangiectasico y el fibroblastico) nos pueden orientar
hacia el diagndstico de osteosarcoma. El linfoma
también debe incluirse en el diagnostico diferencial,
aunque se presenta en pacientes de mayor edad. La
diferencia radiolégica mas importante es la ausencia
de masa de partes blandas, mientras que en el
sarcoma de Ewing suele existir masa de partes
blandas, y a menudo es desproporcionadamente
grande respecto a la lesion dsea. El neuroblastoma
metastéasico presenta una imagen similar al sarcoma

de Ewing, aunque suele afectar exclusivamente a
pacientes menores de cinco anos. La osteomielitis y
el granuloma de células de Langerhans, por su parte,
pueden presentar un patréon de destruccion dsea
apolillado o permeativo similar al SE [6].

° Tomografia computarizada (TC): Ademas
de determinar la extension intramedular, identificada
tanto por el patron de destruccion ésea como por los
valores de atenuacion, nos puede servir también para
delimitar la afectacion extraosea [6].

° Resonancia magnética (RM): Es la prueba
de imagen definitiva para demostrar tanto la
extension extradsea como intradsea de la tumoracion
(Figura 1) (Figura 3). Las imagenes potenciadas en T1
presentan intensidades bajas o intermedias, que
aumentan en las imagenes en T2. Las regiones
hipocelulares y las zonas de necrosis tienen menor
intensidad. Las imagenes después de la
administracion de gadolinio (Gd-DTPA) demuestran un
aumento de la sefal en las secuencias potenciadas en
T1. La hipercaptacion solo se produce en las areas
celulares, permitiendo la diferenciacion entre el




tumor y el edema peritumoral. Cuando aparecen
lesiones salteadas, se visualizan mejor en una imagen
de todo el hueso afectado, que también muestra la
relacion entre el tumor y los paquetes
neurovasculares adyacentes. Ademas, la RM se utiliza
para valorar la respuesta del tumor a la quimioterapia
y la radioterapia a través del estudio de las
variaciones del volumen tumoral y de |las
caracteristicas de la sefal antes y después

[11z][e](8].
ESTUDIO DE EXTENSION

El estudio de extension en un paciente con un
SE tiene como fin conocer si la enfermedad se
encuentra localizada o si, por el contrario, existe
afectacion a distancia, ya que esto influye tanto en el
planteamiento terapéutico como en el prondstico de
la enfermedad.

o TC toracica: Esta indicada para
determinar la presencia de posibles metastasis
pulmonares, siendo de eleccion en el diagnostico de
enfermedad pulmonar.

o Gammagrafia 6ésea: Aunque tiene valor
como estudio local, ya que muestra un aumento de
captacion en la lesion, proporciona una informacion
anadida fiable respecto a la presencia de metastasis
esqueléticas. Hay que tener en cuenta que el segundo
lugar mas afectado por las metastasis es un hueso
distinto al de origen.

o Tomografia por emision de positrones
(PET): Aunque su papel en el estudio de los sarcomas
6seos no esta claramente definido en la actualidad,
es una prueba muy sensible en la deteccion de
enfermedad metastasica 6sea y ganglionar. Permite
diferenciar entre recurrencia tumoral y tejido
cicatricial, resultando muy util en pacientes radiados
o en aquellos portadores de protesis o material
metalico (Figura 4). Ademas, se han obtenido
resultados muy prometedores en la valoracion de
respuesta a la neoadyuvancia, identificando de forma
precoz a los pacientes que responden [9-11].

o Biopsia / aspirado de médula ésea: Tiene
su indicacion en el estudio de extension ya que,
aunque las localizaciones mas frecuentes de
metastasis son el pulmoén (35%) y el hueso (31%), la
médula oésea esta afectada con relativa frecuencia
(11%) y, en muchas ocasiones, esta afectacion no se
demuestra con estudios convencionales [12]. Existen
estudios publicados que afirman que la implantacion
en protocolos de técnicas de imagen como la PET
podrian ser suficientes para la deteccion de dicha
afectacion medular [13].

BIOPSIA

La biopsia, que puede considerarse el Ultimo
paso diagnostico y el primero terapéutico, debe
cumplir las estrictas normas de ellas. El sitio por
donde realizarla se planifica de forma que
proporcione un acceso directo al tumor y el trayecto
pueda ser, después, resecado en bloque (o irradiado)
con la pieza tumoral. Mientras que la puncién-
aspiracion con aguja fina (PAAF) no es aceptable
como método diagnostico, la biopsia cerrada con
“trucut” es suficiente para obtener una muestra
adecuada, siendo preferible a la abierta si se puede
realizar una cirugia conservadora, ya que tiene menos
morbilidad y causa menos contaminacion local.

ANATOMIA PATOLOGICA

o Macroscopia: Habitualmente muestra una
coloracion blanca o grisacea y contiene frecuentes
areas de hemorragia y necrosis. El SE nace en la
cavidad medular y se caracteriza por la presencia de
regiones liticas, acompafnadas de alteraciones de la
cortical y el periostio, pero sin formacion de osteoide
tumoral [6]. En la mayoria de los casos se observa
afectacion de los tejidos blandos. Como la lesion no
produce ningun tipo de matriz, su aspecto puede
variar desde una masa solida, blanda y carnosa, hasta
una neoplasia de consistencia liquida. Cuando un
tumor de estas caracteristicas se incide durante el
acto quirdrgico puede salir algo similar al pus. Este
fenomeno puede confundirse con una osteomielitis y
el estudio se puede enviar para cultivo
microbiologico, en vez de remitirlo para estudio
histologico, con las potenciales complicaciones que
ello conlleva [14].

o Microscopia: El SE presenta un aspecto
microscopico tipico y es el prototipo de las neoplasias
malignas de células redondas pequeiias que afectan al
hueso. El tumor esta formado por laminas de células
homogéneas, pequefas y redondas, de tamafio algo
mayor que el de un linfocito, caracterizadas por
citoplasmas claros (PAS-positivo) y nucleos redondos
que contienen cromatina fina (SE clasico). En otros
casos, las células tumorales son mas grandes, tienen
un nucleolo prominente y contornos irregulares (SE
atipico). A veces existe un mayor grado de
diferenciacion neuroectodérmica con grupos poco
definidos de hasta diez células orientadas hacia un
espacio central y / o inmunofenotipo compatible
(clasicamente denominado como tumor
neuroectodérmico  periférico). El  diagndstico
diferencial de los tumores de células azules redondas
pequefas por medios histologicos no suele ser posible
sin la ayuda de métodos adicionales como la
inmunohistoquimica o la genética molecular. En ese
diagnodstico diferencial se incluiria el linfoma,
sarcoma sinovial, rabdomiosarcoma, neuroblastoma
metastasico, condrosarcoma mesenquimal y el
osteosarcoma microcitico. En ocasiones, cuadros
como la osteomielitis cronica o el granuloma




Figura 4. Paciente de 23 anos de edad con protesis tumoral en el extremo distal del fémur por sarcoma de Ewing
tratado 2 afos antes. Refiere dolor en la region medial de la rodilla, con exploracion fisica y radiografias
convencionales no concluyentes. La PET-TC objetivo una hipercaptacion patologica que sugeria una recidiva local.

eosinofilo pueden presentar abundante presencia de
linfocitos, pero en ambos cuadros la existencia de
células plasmaticas y otras células inflamatorias dan
un aspecto histologico mas variable, a diferencia de
las células tumorales monomorfas del sarcoma de
Ewing [6].

o Inmunohistoquimica: El producto del gen
MIC2 es una proteina superficial de membrana
denominada CD99 que se manifiesta en la mayoria de
los casos, aunque no es patognomonica [6]. El SE
muestra un amplio espectro de diferenciacion neural.
La forma clasica carece de diferenciacion neural vy,
por lo general, demuestra como Unica caracteristica
una captacion difusa de membrana para CD99. Hasta
el 30% pueden mostrar positividad para queratina. Es

necesario recordar que la leucemia linfoblastica, el
linfoma y el sarcoma mieloide pueden expresar
también CD99. Por lo tanto, con la infiltracion
leucémica de tejidos blandos o en el linfoma
extranodal, el diagndstico de SE puede ser erroneo.
Los anticuerpos Anti-FLI1 y ERG estan disponibles
pero no suelen utilizarse en este contexto.

° Biologia molecular: La traslocacion
cromosomica t(11; 22) (q24; q12), identificada en el
85-90% casos, continGla siendo el Unico marcador
especifico para diferenciar sarcoma de Ewing de otros
tumores de células redondas pequehas. La
translocacion afecta al gen EWS en la banda q12 del
cromosoma 22 y, con mayor frecuencia, esta
implicado el gen FLI1 localizado en la banda q24 del




cromosoma 11, dando lugar al gen de fusion EWS-
FLI1. La oncoproteina EWSR1-FLI1 funciona como un
factor de transcripcion aberrante que produce una
desregulacion de genes requeridos para el desarrollo
del fenotipo oncogénico del SE. También se pueden
detectar translocaciones en los cromosomas 21, 7 y
17 [1].

ESTADIFICACION

No hay ningln sistema de estadificacion
universalmente aceptado, pudiendo emplearse el
sistema TNM (American Joint Committee on Cancer,
AJCC) o la estadificacion quirtrgica para sarcomas
6seos GTM  descrita  por  Enneking [15]
(Musculoskeletal Tumor Society, MSTS). En ambos
sistemas el sarcoma de Ewing es un tumor de alto
grado por definicion (Tabla 1).

PRONOSTICO

El  prondstico del SE ha mejorado
notablemente con los avances en el tratamiento, y
aproximadamente dos tercios de los pacientes se
curan. Sin embargo, en aquellos que presentan
enfermedad diseminada o recidiva precoz el
prondstico continla siendo infausto.

La presencia de metastasis al diagnostico
constituye el principal factor prondstico adverso, con
una supervivencia global (SG) a los 5 afos de menos
del 30%. La localizacion del tumor es el segundo
factor prondstico en importancia. Asi, los de asiento
distal en las extremidades tienen un prondstico mas
favorable que los situados mas proximalmente, o que
aquéllos localizados en el esqueleto axial o en la
pelvis. En la enfermedad localizada, ademas del lugar
de la lesion primaria, son factores prondsticos la
carga tumoral y la respuesta biologica a la
quimioterapia neoadyuvante (Tabla 2). La experiencia
en nuestro centro [16] al respecto es equiparable a lo
publicado, pareciéndonos necesario, como a otros
[17], incluir en futuros ensayos clinicos todas las
variables conocidas que tengan valor pronostico
(Tabla 3).

TRATAMIENTO

El SE se considera una enfermedad sistémica y
la gran mayoria de los pacientes presentan
micrometastasis al diagnostico. En el pasado,
tratandose con amputacion y/o radioterapia, la
supervivencia de los pacientes era inferior al 20% por
afectacion tumoral a distancia. Desde que se
implanto la realizacion del tratamiento
quimioterapico mejoré6 de manera notable la
evolucion de la enfermedad. De tal forma, en la
actualidad la quimioterapia es la base del
tratamiento, aunque el control local continta siendo
un pilar fundamental en el abordaje terapéutico del

SE, utilizando para el mismo la reseccion quirlrgica
del tumor primario y la radioterapia, por separado o
en combinacion. Los avances conseguidos en el
tratamiento quimioterapico y en el control local de la
enfermedad, gracias a la mejora en las pruebas de
imagen y a las nuevas técnicas quirlrgicas y de
radioterapia, han dado como resultado un indice
global de supervivencia del 60 - 80% en pacientes con
enfermedad localizada, aumentando
considerablemente las posibilidades del salvamento
de la extremidad. Aunque menos del 5 % de los casos
de SE aparecen en adultos mayores de 40 afos y no
existen ensayos clinicos que aborden el tratamiento
en ellos, los principios generales del mismo son los
mismos que los aplicados a los pacientes mas jovenes.

ENFERMEDAD LOCALIZADA

Tratamiento local

El control local del SE puede lograrse mediante
cirugia, radiacion o ambas. La cirugia suele ser el
tratamiento de eleccion siempre que la lesion sea
resecable.

La reseccion debe proporcionar unos margenes
amplios para considerarse aceptable, siguiendo los
principios de cirugia de conservacion de miembros.
Aunque nunca ha podido probarse su superioridad
frente a la radioterapia mediante un estudio aleatorio
prospectivo, se prefiere cuando las lesiones afectan a
huesos prescindibles, cuando la reconstruccion tiene
una morbilidad asumible y siempre que se puedan
obtener margenes de reseccion amplios. La aparente
superioridad podria representar un sesgo de seleccion
ya que, en los estudios publicados, los tumores mas
pequenos y periféricos tuvieron mas probabilidades
de ser tratados con cirugia, mientras que los mayores
y mas centrales, de ser tratados con radioterapia.
Otros beneficios de la reseccion quirGrgica son el
hecho de no conllevar riesgo de padecer un segundo
tumor radioinducido y, en los nifhos, una menor
morbilidad que con la radioterapia debido a que la
radiacion retrasa el crecimiento dseo. Ademas, la
cirugia permite conocer la respuesta conseguida con
la quimioterapia. Este ultimo punto es importante ya
que, como se ha comentado anteriormente, el
porcentaje de necrosis tumoral obtenido con la
quimioterapia neoadyuvante es un factor prondstico
en estos pacientes. Un porcentaje de necrosis del
tumor resecado superior al 95% se asocia con unas
posibilidades de curacion del 75%, valores que
disminuyen a medida que disminuye el porcentaje de
necrosis. Una respuesta de un 70-95% y menor del 70%
de necrosis se asocia con una curacion del 48% y 20%,
respectivamente.

En el tratamiento de la enfermedad localizada
la radioterapia se puede utilizar sola o como
complemento a la cirugia conservadora. Esta indicada
en pacientes en los que no existe una opcion
quirargica que preserve la funcionalidad, y en
aquellos tumores que han sido resecados con
margenes inadecuados, con enfermedad residual




Tabla 1. Sistemas de estadificacion: Sistema de
estadificacion TNM (AJCC) y Sistema de
estadificacion quirargica (MSTS).

SISTEMA DE ESTADIFICACION TNM
(72 Edicion. 2010)(No se incluyen ni el linfoma oseo
primario ni el mieloma multiple)

Tumor primario (T)
No evidencia de tumor

primario
T1 Tumor <8 cm
T2 Tumor >8 cm
Tumores discontinuos en la
T3 localizacion osea primaria
(“Sk.ip")

Afectacion ganglionar regional N

NO No evidencia de afectacion

ganglionar
N1 Ganglios regionales afectos
Metastasis a distancia ‘
MO No metastasis a distancia
M1 Metastasis a distancia
M1a Pulmén
M1b Otras localizaciones

Grado histoldgico (G)

Bien diferenciado - Bajo

G1 grado
Moderadamente diferenciado -
Gz Bajo grado
G3 Pobremente diferenciado
G4 Indiferenciado

Estadiaje TNM (AJCC)

1B T2 NO MO G1,2
T3 NO MO G1,2
1A T NO MO G3,4
11B T2 NO MO G3,4
] T3 NO MO G3,4
IVA Any T NO M1a Any G
IVB Any T N1 Any M Any G
Any T Any N M1b Any G

Sistema de estadificacién quirdrgica.
Estadiaje (Enneking MSTS)

Localizacion Metastasis
MO

bajo grado) | T1 (Intracompartimental)

Bajo grado) | T2 (extracompartimental) MO

alto grado) | T1 (Intracompartimental) MO

(
(
(
(

IIB | G2(Alto grado) | T2 (extracompartimental) MO

im | G1-G2 T -T2 M1

micro o macroscopica tras la cirugia. Ademas, esta
indicado administrar irradiacion adyuvante
hemitoracica en tumores primarios de pared toracica
de alto riesgo (con derrame pleural, infiltracion
pleural o contaminacion local en la cirugia). Si se
trata del anico tratamiento local hay que llegar a
administrar ~ 55-60Gy. La  administracion de
radioterapia en el tumor primario se ha asociado a
control local del 70-90% de los pacientes con SE,
dependiendo de la localizacion, tamano del tumor y
de la respuesta a la quimioterapia.

Las ventajas de la radioterapia aislada como
método de control local del SE incluyen el evitar la
morbilidad quirtrgica, con una mejor funcionalidad,
al menos durante los primeros anos después del
diagnostico. Ademas, los pacientes que reciben
radioterapia interrumpen la quimioterapia con menos
frecuencia que los tratados mediante reseccion.
Entre sus inconvenientes esta el riesgo de que se
produzcan recidivas locales, estimadas en el 10% de
las lesiones pequenas y distales de las extremidades y
en el 30% de las centrales y de mayor tamano. Otros
inconvenientes son la detencion del crecimiento en
los pacientes con esqueleto inmaduro, las fracturas
patologicas y las alteraciones dseas, que a veces
dificultan la diferenciacion entre recidiva local y
osteonecrosis. La consolidacion de la fractura de un
hueso irradiado es lenta y dificil, del mismo modo
que su tratamiento, a veces, es complejo, con la
posibilidad de concluir en una amputacion [1]. Por
otro lado esta la toxicidad propia de la radioterapia.
En la toxicidad aguda destaca el eritema, la epitelitis
y la necrosis, afecciones que aumentan con la
administracion de farmacos radiosensibilizantes como
la adriamicina y la actinomicina. Como toxicidad
tardia considerariamos a los sarcomas radioinducidos,
con un riesgo acumulado a los 10-20 anos del 10 al
30% (dependiendo de la dosis administrada, no por
debajo de 48Gy). De cualquier forma, la radioterapia
ha mejorado en sus técnicas, con la consiguiente
disminucion de los efectos secundarios y mejora de la
eficacia [18].




Tabla 2. Factores pronésticos.

Patrén filigrana
indice mitético™

Demostrados Probables
Clinica >10-15 afios Sintomas sistémicos
Varén
Laboratorio TLDH Anemia, leucocitosis
e Trombocitosis
Histologia Necrosis tumoral Rasgos atipicos Células

oscuras Diferenciacion
neural

Localizacion extension

Metastasis
Esqueleto axial Volumen
tumoral (>10cm)

Masa extradsea

Aspectos terapéuticos Nec

rosis <90% postquirurgico

Cirugia amplia no factible

Tabla 3. Experiencia Hospital Universitario Gregorio Marafién, Madrid, 1991 - 2011.

Tratamiento sistémico

Casos 61

Varones / mujeres 38/ 23

Tamano tumor (cm) 8 (2-30)

Localizacion
Extremidades
Pelvis 24,6 %
Torax 9,8%
Localizado 39 (63,9%)
Diseminado 19 (31,1%)
Cirugia 18%
Radioterapia 25%
Cirugia + Radioterapia 50%

VDIA / EVDIA 25% 25%
VDC/IE 18% 18%
VIDE 16% 16%
Seguimiento (mes) 47 (0,5 - 275)
SG (5 anos) 76% 106 (68 - 143) meses
SLP (5 anos) (meses) 65 (53-77) 53%
Recurrencia / Progresion 34 56%
Tiempo (meses) 19 (3-181)

Factores pronosticos (p<0,5)

Estadio (p<0,009)

Localizado (179 meses) /
diseminado (49 meses)

Quimioterapia (p<0,036)

4

4



Cuando la radioterapia se usa como método
complementario a la cirugia hay que tener en cuenta
que la dosis de radiacion debe ajustarse a la
extension de la enfermedad residual después del
procedimiento quirdrgico y que tiene que incluir el
tamafo tumoral antes del tratamiento con
quimioterapia, con un borde de seguridad de 2 cm. ELl
tumor que afecta a los tejidos blandos suele tener un
componente de infiltracion que obliga a irradiar todo
el lecho quirtrgico, incluyendo la cicatriz. Las
recomendaciones del Estudio Intergrupal del Sarcoma
de Ewing (IESS) en la enfermedad residual
macroscopica es de 45 Gy (25 fracciones), mas un
refuerzo de 1080 cGy (6 fracciones); de 45Gy y un
refuerzo de 540 cGy en los pacientes con enfermedad
residual microscopica; y de no irradiar a los pacientes
sin enfermedad residual después de la reseccion
quirdrgica.

Todos los pacientes, presenten metastasis o
no, deben recibir quimioterapia como parte
primordial del tratamiento. El SE es un tumor muy
quimiosensible y la lista de farmacos mas activos son
Vincristina [V], Doxorrubicina [D] (=Adriamicina),
Ciclofosfamida [C], Actinomicina [A],
(=Dactinomicina), Ifosfamida [l], y Etoposido [E]. En
general, la quimioterapia suele administrarse tanto
antes como después del tratamiento local; y desde los
anos 70 se sabe que mejora la supervivencia
significativamente y que la asociacion de varios
farmacos es superior a la monoterapia [19][20]. La
quimioterapia del SE localizado debe incluir
Vincristina, Doxorrubicina, Ciclofosfamida y
Actinomicina, a ciclos alternos con Ifosfamida vy
Etoposido; sustituyéndose Doxorrubicina por
Actinomicina cuando la dosis acumulativa sea de 375
mg/m? (5 ciclos). Se administran 4 6 6 ciclos de
quimioterapia antes del tratamiento local y se
continla con quimioterapia durante 48 semanas [21].
Diecisiete ciclos cada 21 dias. El beneficio de la
intensificacion de dosis en pacientes con enfermedad
localizada no esta clara, puesto que dicho enfoque no
mejord los resultados en un ensayo del Children
Oncology Group (COG) [22]. Por otra parte, la
preocupacion por un mayor riesgo de neoplasias
secundarias en pacientes tratados con intensificacion
de dosis ha frenado el entusiasmo por este esquema.
Otro enfoque es el tratamiento de "dosis densas”. En
un ensayo clinico del COG, en pacientes con SE y
enfermedad localizada, se aleatorizd a los pacientes
a recibir VDC / IE cada 21 6 14 dias. El ensayo
demostr6 un aumento significativo de la
supervivencia sin mas complicaciones con el intervalo
VDC / IE administrado cada 14 dias frente al mismo
esquema administrado cada 21 dias (SLE a 5 afos del
73% frente al 65%) [23]. Tras la publicacion de estos
resultados se admite que el tratamiento estandar del
SE localizado en nifios es VCD / IE administrado cada
14 dias. Por otra parte, no esta claro si este intervalo

es de eleccion en la poblacion adulta, ya que en un
informe preliminar del ensayo del COG presentado en
la reunion de 2007 de la Connective Tissue Oncology
Society (CTOS), el beneficio parecia limitarse a los
pacientes de 17 afnos de edad o menores [24].
Finalmente, la quimioterapia intensiva no ha
demostrado claramente su eficacia y, por tanto, no se
considera tratamiento estandar del SE, si bien los
pacientes con enfermedad localizada y alto riesgo de
recaida (por tamano o localizacién) podrian
beneficiarse de este abordaje, que convendria incluir
en ensayos clinicos.

ENFERMEDAD DISEMINADA

Los pacientes con enfermedad metastasica
tienen un pronostico significativamente menos
favorable. Sin embargo, un manejo multidisciplinar
puede aliviar el dolor, prolongar el intervalo libre de
progresion, y curar a algunos pacientes de su
enfermedad. El 25-40% sobrevive sin enfermedad a
los 5 afos. La localizacion de la enfermedad
metastasica es importante en el prondstico. Asi, las
tasa de supervivencia global a cinco ahos superan el
40% cuando la enfermedad es pulmonar o pleural,
alcanzan el 20% cuando existe afectacion oOsea o
medular y el 10% cuando existe afectacién de ambas
estructuras [25].

Los pacientes con enfermedad diseminada
responden bien a los mismos esquemas utilizados en
la enfermedad localizada, de tal forma que la
poliquimioterapia forma parte de todas las
estrategias terapéuticas. Siendo dificil identificar a
los largos supervivientes, el tratamiento deberia
administrarse con una intencion curativa a todos. Los
esquemas de tratamiento estandar incluyen la
vincristina, doxorrubicina y ciclofosfamida con o sin
actinomicina D (VDCA o VDC). En contraste con los
datos en enfermedad localizada, no se ha visto
beneficio significativo con la adicion de IE al VCD.
Tampoco parece que las modificaciones del esquema
con aumento de dosis o inclusion de mas farmacos
mejoren los resultados [20].

Se debera considerar la administracion de
radioterapia al tumor primario, asi como también a
los sitios de enfermedad metastasica, pero sin
interferir con la administracion de quimioterapia si se
incluye demasiada médula dsea en el campo. Se
recomienda administrar 45-55Gy en los pacientes con
metastasis Unica en el hueso o en tejidos blandos
(10% largos supervivientes). Todos los pacientes con
metastasis pulmonares que hayan tenido buena
respuesta al tratamiento de quimioterapia deben
someterse a radiacion pulmonar completa, ain
cuando se haya obtenido una resolucion completa de
las metastasis con la quimioterapia, ya que la tasa de
recaida pulmonar se reduce un 50% con la
administracion de radioterapia pulmonar. La dosis de
radiacion dependera de la porcion del pulmon a
irradiar, usandose dosis de 12-15 Gy cuando se va a
tratar todo el pulmon (Boost 40-50Gy sobre lesiones
residuales).




Una intervencion quirdrgica esta indicada
cuando el tumor primitivo esta controlado, todas las
metastasis pueden ser resecadas, no existen
metastasis extrapulmonares y hay un bajo riesgo
quirtrgico. La cirugia es citorreductora y no agresiva
(con resecciones locales, en cufa, de nodulos
habituallmente subpleurales) y, puesto que, ademas
de las detectadas, habria otras metastasis
subclinicas, la quimioterapia tras la reseccion es
fundamental. En esta situacion es el Unico
tratamiento disponible con posibilidades de curacion.
Como contraindicacion quirGrgica debe considerarse
el derrame pleural y la afectacion de la pared
toracica, pero no el tamano, la bilateralidad ni el
numero de metastasis, aunque si hay que poderlas
contabilizar. El pronostico tras la reseccion varia
dependiendo del nimero de nddulos resecados y del
tiempo de duplicacion, si bien el intervalo libre de
enfermedad y la bilateralidad no son factores
prondsticos significativos.

El papel de la quimioterapia intensiva en la
enfermedad metastasica sigue sin estar claro, incluso
tras conseguir una respuesta completa al tratamiento
convencional. Existen multiples publicaciones de
series pequehas de pacientes con resultados
contradictorios. Por lo tanto, hasta la fecha, la
quimioterapia de altas dosis con trasplante autélogo
de células madre sigue siendo un enfoque de
investigacion y debe considerarse Unicamente en el
contexto de un ensayo clinico. Deberemos esperar a
los resultados del ensayo clinico en curso EURO-
EWING 99, que compara la quimioterapia a dosis altas
frente a enfoques estandar en distintas situaciones
clinicas (incluyendo los pacientes con enfermedad
metastasica en el momento del diagnostico y aquéllos
con tumores localizados y una pobre respuesta
histologica inicial a la quimioterapia de induccion)
[26].

ENFERMEDAD RECIDIVADA

El pronostico de un paciente con recidiva, en
general, es adverso? y depende de la localizacién y
extension de la enfermedad, la agresividad del
tumor, el tratamiento previo y el intervalo libre de
enfermedad (ILE), siendo peor cuando éste es igual o
inferior a 2 anos. La mediana de supervivencia se
sitGa en torno a los 17 meses y son excepcionales los
supervivientes a largo plazo (< 20%). Las metastasis
pulmonares y o6seas son la forma mas frecuente de
recidiva, cifrandose el fallo local en un 15-20%.

El tratamiento local debe seleccionarse de
forma individualizada e integrarse con una pauta de
quimioterapia sistémica. La probabilidad de respuesta
a la quimioterapia aumenta proporcionalmente al ILE
y esta asociado con la supervivencia. La mediana de
supervivencia cuando existe respuesta a una segunda
linea es de 36 meses (rango: 8 a 119 meses) frente a

los 4 meses cuando no la hay (rango: 0,5 a 18 meses).
La eleccion del régimen de quimioterapia depende
del tratamiento inicial y de la duracion del intervalo
libre de recaida. Los pacientes que recaen después de
un intervalo libre de enfermedad largo pueden
responder de nuevo a los mismos agentes. Los
pacientes que no han recibido previamente
ifosfamida y etoposido pueden responder a este
régimen [28]. Existen varias publicaciones que
describen la efectividad de otros esquemas, como
irinotecan - temozolomida, ciclofosfamida -
topotecan y docetaxel - gemcitabina. Actualmente
existe un ensayo clinico en marcha que intenta
determinar cual de los tres esquemas es superior en
el tratamiento de aquellos pacientes en progresion a
una primera linea de quimioterapia; asi como muchos
otros sobre el papel de la quimioterapia intensiva con
resultados contradictorios. Por lo tanto, dada la gran
variabilidad entre estudios, la quimioterapia a altas
dosis y el trasplante de médula dsea se considera un
tratamiento experimental y debe de ser considerado
solo dentro de ensayos clinicos.

SEGUIMIENTO Y EVOLUCION

Los protocolos en el seguimiento de los
pacientes con SE plantean una evaluacion cada 4
meses durante los dos primeros anos, tanto durante
el tratamiento quimioterapico como en el
seguimiento posterior. Dicha evaluacion debe incluir,
ademas de la anamnesis, exploracion fisica vy
analitica, un estudio local con TC / RM, y una TC de
torax como estudio de extension. Es aconsejable,
ademas, la realizacion de una gammagrafia 6sea cada
6 meses. Entre los 2 y los 5 afos la evaluacion se
debe realizar cada 6 meses, pudiendo plantearse un
estudio gammagrafico anual y, a partir de los 5 afos,
una evaluacion anual con las mismas pruebas. No esta
indicado realizar biopsia de médula dsea, salvo si esta
afectada inicialmente y se quiere comprobar la
respuesta completa o cuando se sospecha una
recaida.

Los pacientes tratados de SE presentan un
aumento del riesgo de muerte prematura con
respecto a los sujetos sanos. Diversos grupos de
autores describen que los pacientes con tumores
localizados tienen una supervivencia libre de
enfermedad (SLE) a 5 y 10 afos, respectivamente, del
50-70% y 30-40%. Aunque las recidivas locales no son
infrecuentes (15-30%) la principal causa de fracaso
terapéutico continia siendo el desarrollo de
metastasis a distancia, con una incidencia del 45-55%
a los 5 anos.

Para terminar, las complicaciones a largo
plazo que pueden aparecen en el seguimiento de los
pacientes incluyen secuelas funcionales del
tratamiento: miocardiopatia  (8%),  trastornos
gonadales (7%), limitacion de la movilidad articular,
atrofia de las extremidades, fracturas (8%), etc.;
recidivas tardias, incluso después de 15 afos;
segundas neoplasias: existe un riesgo 8,5 veces




superior de desarrollar nuevos tumores. La leucemia
mieloide aguda y el sindrome mielodisplasico se
presentan en el 1-2% de los supervivientes a los 2-4
anos del diagndstico y son mas comunes cuando se
usan dosis de intensificacion y si se ha incluido
etoposido.

Los tumores post-radiacion (osteosarcoma,
sarcoma de partes blandas, carcinoma de mama)
aparecen en el 5-10% de los pacientes a los 20 afos
[29].

RESUMEN

Todos los pacientes diagnosticados de SE
requieren un tratamiento  sistémico con
quimioterapia durante 10 12 meses y un
tratamiento local con cirugia y/o radioterapia.

La quimioterapia sistémica debe incluir
vincristina, doxorrubicina y ciclofosfamida (VDC),
o las previas con actinomicina (VDCA). En
pacientes con enfermedad localizada se asociaria
ifosfamida y/o etopdsido, si es posible con un
intervalo de 15 dias entre ciclos.

La quimioterapia de intensificacion con soporte
autodlogo representa una modalidad experimental
en pacientes con criterios de alto riesgo.

Resulta prioritaria la investigacion de nuevos
farmacos con actividad en segunda linea.

Dada la elevada incidencia de complicaciones,
recaidas tardias y segundas neoplasias, los
enfermos deben vigilarse durante periodos
prolongados.
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TUMORES OSEOS MALIGNOS PRIMITIVOS DE BAJO GRADO
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INTRODUCCION

La gradacion histologica de un tumor O&seo
maligno primitivo es muy importante para su
estadificacion, para decidir el tratamiento y para
establecer el prondstico de la enfermedad. La
estadificacion de los tumores por el grado, de hecho,
es la base de los sistemas de clasificacion de los
tumores 0seos. En cuanto al tratamiento, al contrario
que los tumores 6seos malignos de alto grado, los de
bajo grado pueden admitir margenes de reseccion
marginales (como en los osteosarcomas parostales o en
los condrosarcomas periféricos secundarios) o, incluso,
intralesionales (como en algunos condrosarcomas
centrales) y ninguno, en principio, es tributario de
radioterapia ni quimioterapia. Finalmente, en cuanto
al pronostico, los tumores de bajo grado tienen menor
riesgo de recidiva y metastasis y mayores tasas de
supervivencia, que pueden empeorar en casos de
desdiferenciacion, un concepto que significa que el
grado de malignidad del tumor aumenta.

La clasificacion de los tumores dseos malignos
por el grado se basa en criterios histologicos subjetivos
y, en algin caso, como es en los de estirpe condral, en
datos clinicos y de imagen, intimamente ligados al
comportamiento biolégico del tumor [1][2]. El grado se
refiere al de su componente mas agresivo y, en general,
los de bajo grado se caracterizan por una baja
celularidad, con pocas o ninguna atipia y mitosis.

Con todo, pareciendo que los tumores 6seos de
bajo grado de malignidad fueran una patologia de
menos interés que los de alto grado, el que a menudo
sean manejados de forma inadecuada a partir de un
diagnostico tardio o equivocado, clinico-radiografico o
incluso histopatologico, los hace especialmente
peligrosos. Si correctamente tratados tienen un
excelente prondstico, cuando no lo son se complica su
tratamiento y aumentan las posibilidades de recidiva
local y, en ella, la desdiferenciacion del tumor y el
empeoramiento prondstico. De forma general, hay que
conocer su existencia, sospecharlos por datos clinicos y
de imagen, saber que algunas formas tipicas pueden
tratarse sin necesidad de una biopsia previa, que otras
la requeriran obligatoriamente y que debera
proporcionarse material mas abundante que el que
proporciona una biopsia cerrada, y que, todos, deben
tratarse en centros especializados, donde la
controversia diagnostica y terapéutica puede continuar
en algun caso (Tabla 1).

En este trabajo nos extenderemos en lo relativo
a los osteosarcomas y condrosarcomas de bajo grado
como paradigmas del grupo de estos tumores, y
repasaremos de forma somera otros menos frecuentes.
En las localizaciones vertebrales y pélvicas nos
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limitaremos a decir que la reseccion en bloque, en lo
relativo al tratamiento, seria intentada en todos los
casos (Figura 1) (Figura 2), del mismo modo que la
radioterapia cuando se hicieran  resecciones
incompletas o con margenes marginales en esos
asientos, donde las recidivas se tratan con dificultad y
empeoran significativamente el prondstico de la
enfermedad [3][4].

OSTEOSARCOMAS DE BAJO GRADO DE
MALIGNIDAD

El osteosarcoma (OS) es un tumor maligno de
tejido conectivo que produce matriz osteoide vy
cantidades variables de matriz cartilaginosa y tejido
fibroso. Aunque supone menos del 1% de todos los
canceres, es el mas frecuente entre los O&seos,
pudiéndose originar en la cavidad medular, en la propia
cortical o en la superficie del hueso. Los medulares o
centrales, que son mayoria, suelen ser de alto grado de
malignidad, mientras que la mayor parte de los de
superficie son de bajo grado. Tampoco faltan los
tumores de malignidad intermedia, como los
osteosarcomas de mandibula y los periosticos, y los que
comparten elementos de bajo y alto grado de
malignidad, siendo el comportamiento biologico del
tumor en esos casos, como ya hemos avanzado, el del
area desdiferenciada de mayor grado de malignidad
histoldgica [5].

Sin profundizar en los distintos subtipos o
categorias de osteosarcomas, las formas de bajo grado,
que no suelen sumar mas del 5% del total de los
osteosarcomas, son el osteosarcoma central y el
osteosarcoma parostal de bajo grado, indistinguibles
histopatologicamente entre si [6] y, a veces, en el caso
del central, muy dificil de diferenciar de entidades
benignas [5].

Osteosarcoma central de bajo grado (OSCBG)

La mayoria de los OS son convencionales de alto
grado y su diagndstico de sospecha es relativamente
sencillo combinando datos epidemiologicos, clinicos y
radiograficos. La confirmacién anatomopatologica
también suele ser facil. En el caso de los OSCBG, si
bien el tratamiento quirdrgico no difiere en esencia del
de las formas de alto grado, el diagndstico de sospecha
y de confirmacion es dificil y puede condicionar el
manejo posterior de la enfermedad y su pronostico. A
estos aspectos, siendo muy frecuentes los errores
diagnosticos, dedicaremos este apartado.

Los OSCBG, que suponen aproximadamente el 1%
de todos los OS, suelen diagnosticarse en la terceray




Tabla 1. Clasificacion de los tumores 6seos primarios malignos seguin el grado de malignidad histoldgica, con porcentajes
aproximados de frecuencia. Los de grado de malignidad intermedia se han asimilado a los de alto grado.

Frecuencia Subti Frecuencia
segun tipo ubtipo segun subtipo

Osteosarcoma Bajo 0S central de bajo grado
OS parostal de bajo grado < 5%
Alto 0S central convencional

Otros 0OS no convencionales,
centrales y de superficie
(telangiectasico, de célula > 95%
pequeia, secundario, periostico y de
superficie de alto grado)

CS central de bajo grado 60-70%
Condrosarcoma 20-30% Bajo CS de superficie < 15%
CS de células claras <2%
Alto CS central de alto grado CS < 10-20%
desdiferenciado < 10%
CS mesenquimal <10%
PNET/Sarcoma 10-20% Alto Sarcoma de Ewing .
Ewing 100%
Otros tumores <10% Bajo Sarcomas de tejido conectivo de bajo
0seos malignos grado
primarios Adamantinoma -
Cordoma convencional 95%
Cordoma desdiferenciado 5%
Alto Sarcomas de tejido conectivo de alto
grado

Figural.

Condrosarcoma central
de bajo grado
afectando a las areas |
y IV de Enneking de la
pelvis en una mujer de
29 afnos de edad (A) y
control radiografico un
ano después de la

reseccion en bloque (B)./




Figura 2. Condrosarcoma periférico de bajo grado secundario
a la degeneracion de un osteocondroma del ilion en un
varon de 49 afios de edad (A y B) y control radiografico
tres anos después de la intervencion quirtrgica (C). En la
actualidad, 10 afos mas tarde, sigue vivo y sin recidiva de la
enfermedad.

cuarta décadas de la vida, tanto en hombres como en
mujeres, generalmente en los extremos distal del
fémur y proximal de la tibia [6][7]. Los pacientes,
aunque a veces asintomaticos, suelen referir dolor de
intensidad moderada de anos de evolucion, en alguna
ocasion asociado a tumefaccion. El aspecto
radiografico de la lesion es variable, con cuatro
patrones que podrian evolucionar con el tiempo: litico
con cantidades variables de trabeculacion gruesa y
tosca (31%); predominantemente litico con trabéculas
escasas, delgadas e incompletas (31%); densamente
escleroso (24%); y mixto, con areas liticas y esclerosas
(14%) [8]. Aunque la cortical puede aparecer
interrumpida en algln punto, no suele observarse
reaccion periostica ni masa de partes blandas.

Si el aspecto radiografico puede simular un
proceso benigno, las caracteristicas histopatologicas
también son muy parecidas a las de la displasia fibrosa,
con la que a menudo se confunde, incluso a pesar de
biopsias repetidas [7][9]. La enfermedad de Paget osea,
el fibroma no osificante, el fibroma condromixoide, el
fibroma desmoplasico o el tumor lipoesclerosante
mixofibroso, ademas de otras, serian entidades que
habria que incluir en el diagnoéstico diferencial. El dato
anatomopatologico clave, siendo escasa la celularidad,
minima la atipia citolégica y muy baja la actividad
mitdtica, seria la observacion de un patron de
crecimiento permeativo y el atrapamiento de
trabéculas 6seas. La prueba definitiva, si el caso lo
requiriera, seria la demostracion inmunohistoquimica y
citogenética de las proteinas MDM2 y CDK4 del
cromosoma 12q13-15 [5]. La combinacion de la
expresion de ambos marcadores podria tener una
sensibilidad del 100% y una especificidad del 97,5% [10].
Paralelamente, las mutaciones GNAS1 que pueden
descubrirse en el sindrome de McCune-Albright, que
cursa con displasia fibrosa y disfunciones endocrinas,
faltan, logicamente, en los OSBG. Con todo, la
correlacion clinica, radiografica e histologica es
fundamental para el diagnostico, como lo es realizar
biopsias abiertas que  proporcionen  muestras
significativas obtenidas del margen de la lesion con el
hueso sano vecino [7].

Hecho el diagnostico de OSCBG, su tratamiento
consiste en una reseccion en bloque con margenes
amplios (Figura 3). Cuando estos son intralesionales o
marginales, generalmente por un error diagndstico
inicial, la reintervencion es obligada para ampliarlos,
justificandose hasta una amputacion si fuera el caso [9].
De lo contrario, la recidiva local seria una realidad, con
la posibilidad de que aumentara el grado de malignidad,
lo que se ha observado que ocurre en el 15-44% de los
casos [7]. La reconstruccion tras una reseccion inicial
correcta, teniendo en cuenta que el tumor suele ser
pequefo y con una zona reactiva limitada, no ofreceria
mas particularidad que la posibilidad de recurrir a
técnicas biologicas frente a las protésicas, que,



Figura 3. OS central de bajo grado estadio IB en peroné distal en mujer de 27 afos de edad (A y B). Se realizod reseccion
amplia intraarticular y reconstruccion con autoinjerto vascularizado de escapula con dorsal ancho (C).

logicamente, también pueden considerarse. Entre
aquéllas cabria la osteogénesis de distraccion, los
autoinjertos  reciclados (mediante técnicas de
irradiacion, hipertermia o hipotermia) y los
autoinjertos vascularizados (Figura 3).

En cuanto al pronostico lesional, depende de
que el tratamiento inicial sea o no adecuado. Cuando
lo es, las metastasis son raras y la supervivencia a 5y
10 afos se aproxima al 90% de los pacientes. Cuando no,
generalmente después de un error diagnostico inicial,
la recidiva local, que puede ocurrir hasta 20 afos
después del primer tratamiento, es la norma. En este
escenario, la desdiferenciacion en forma de areas de
células fusiformes indiferenciadas y/o de sarcoma
pleomodrfico o de osteosarcoma de alto grado, a la que
también nos hemos referido, es otra posibilidad que
empeora significativamente el pronoéstico de la
enfermedad. Sélo en este supuesto se consideraria un
tratamiento complementario con quimioterapia.

Por cuanto respecta al seguimiento, asumiendo
las recomendaciones de la ESMO para los OS, aunque
los que ahora nos ocupan no sean de alto grado y las
revisiones puedan espaciarse mas, se realizarian cada 6
semanas a 3 meses los dos primeros anos; cada 2-4
meses los anos 3° y 4° cada 6 meses del 5° al 10°; y
cada 6-12 meses en adelante, sin meta final
universalmente aceptada [11]. En cada visita se
deberia realizar una historia clinica y radiografias de
torax y del lugar del tumor original.

Osteosarcoma parostal de bajo grado (OSPBG)

El OSPBG es el mas frecuente de los
osteosarcomas de superficie y supone menos del 5% del
total de los osteosarcomas. Suele originarse en la
superficie de la metafisis de los huesos largos, con
ningn o poco compromiso del canal medular,
generalmente inferior al 25% de su diametro.

El tumor suele diagnosticarse en mujeres (3M:1H)
de 20-40 anos de edad que refieren una tumoracion o

rigidez articular, a veces con molestias, de meses o
anos de evolucién, en la proximidad de la rodilla. Su
asiento tipico es la cara posterior del fémur, donde se
observaria una imagen lobular osteocondensante que
tiende a envolver circunferencialmente el hueso en el
que se origina, con una fina linea radiotransparente
(signo “de la cuerda”) producida por el periostio que se
interpone entre el tumor y la cortical del hueso sano
(Figura 4a). La osteocondensacion del tumor, al
contrario que en la miositis osificante, disminuye hacia
la periferia y a veces se acompaiia de nodulos satélites.
La reaccion periostica, por su parte, suele estar
ausente debido a que la capa interna del periostio no
participa en la enfermedad. La TAC y la RM precisan
todos estos signos.

En los casos tipicos, en ausencia de hallazgos de
imagen de mayor grado histolégico de malignidad,
como seria el compromiso de la cavidad medular o la
presencia de areas radiolucentes en la zona central de
la osteocondensacion, en centros con experiencia, se
puede acometer el tratamiento del tumor sin biopsia
previa [5]. El diagnodstico diferencial, por lo tanto, es
esencialmente radiologico e incluye otras lesiones de la
superficie del hueso: tumorales (osteocondromas,
osteomas y otros sarcomas 6seos de superficie) y no
tumorales (miositis osificante, callos de fractura
exuberantes, hematomas yuxtacorticales calcificados,
enfermedad de Nora y otros procesos reactivos de
partes blandas, asi como desmoides).
Histopatoldgicamente puede confundirse, entre otros,
con un osteocondroma, dado que el 25-30% de los casos
muestra un componente cartilaginoso sobre la
superficie del tumor, simulando una cofia condral
(osteosarcoma  parostal osteocondroma-like). La
correlacion con la imagen, en suma, es fundamental.

En las formas tipicas del fémur distal, a través
de un doble abordaje lateral, el tratamiento consiste
en una reseccion en bloque, idealmente intercalar
hemicortical, con hasta el sacrificio de 2/3 de la
circunferencia del hueso original, con margenes




Figura 4. Osteosarcoma parostal del fémur distal en un varon de 31 anos de edad (A y B) y control radiografico 4 anos
después de la intervencion quirdrgica (C y D).

amplios. Por su asiento superficial, yuxtaarticular y
extracompartimental, sin embargo, se acepta un
margen de reseccién marginal o con una ligera capa de
tejido fibroadiposo interpuesta entre el tumor y el
paquete neurovascular principal del miembro, que
debe respetarse en beneficio de una menor morbilidad
del procedimiento [12]. La reconstruccion se procura
con un auto u homoinjerto tallado y fijado con algin
tipo de osteosintesis que, debido al gran area de
contacto con el hueso sano receptor, se osteointegra
con relativa facilidad (Figura 4) [13]. Aunque no exista
una clara relacion entre el compromiso medular focal
por el tumor y un mayor riesgo de recidiva local, en
estos supuestos podria contemplarse una reseccion en
bloque intraarticular y la consiguiente reconstruccion
articular [12]. Lo mismo podria considerarse en
tumores de mas de 10 cm de diametro mayor, muy
proximos a la articulacion o con un gran pediculo de
implantacion. En todos estos casos la reconstruccion
protésica, frente a la bioldgica, depararia un mayor
control local de la enfermedad a expensas de mas
intervenciones de revision [14].

El prondstico del OSPBG es bueno cuando su
tratamiento igualmente lo es. La supervivencia a los 10
anos se estima en un 80-92% [14], con la posibilidad de
recidivas tardias que se presentan como nédulos opacos
satélites en relacion con margenes de reseccion
inadecuados. La desdiferenciacion, que podria ocurrir
en un 25% de los casos, sobre todo recidivados, y
sospecharse por el cambio de la sintomatologia del
paciente y/o pérdidas de radiopacidad, empeoraria el
prondstico.

CONDROSARCOMAS DE BAJO GRADO DE
MALIGNIDAD

El condrosarcoma (CS) es un tumor maligno muy
heterogéneo caracterizado por la formacion de
cartilago por las células tumorales [15]. Se clasifica en

convencional y no convencional. Aquéllos, que son
mayoria, pueden ser centrales o periféricos y originarse
en un hueso sano (CS primario) o con una lesion previa
(CS secundario). Entre los CS no convencionales se
citan la forma desdiferenciada, mesenquimal, mixoide
y el CS de células claras.

La mayor parte de los condrosarcomas
convencionales son tumores malignos de bajo grado, lo
que traducido en cifras significa, con los pertinentes
tratamientos, que el riesgo de recidiva sea del 0-20%,
el de metastasis del 0-10% y la supervivencia a 10 afos
del 77% a cerca del 100% [15]. De cualquier forma, los
estudios al respecto suelen estar limitados por su
caracter retrospectivo, por revisar pocos casos, por
seguimientos no lo suficientemente largos y por sesgos
de seleccion de las muestras al poder agrupar lesiones
cartilaginosas de diferente naturaleza y grado, con
gran variabilidad interobservador, tanto histologica
como radiografica [16], y casos, a veces, con diferente
localizacion y tratamiento. Con la tarea pendiente de
mejorar la metodologia de las investigaciones y en
espera de nuevos marcadores y/o pruebas moleculares
o genéticas que definan mejor el comportamiento
biolégico de cada entidad, revisaremos el conocimiento
actual de los CS de bajo grado de malignidad.

Condrosarcoma central de bajo grado (CSCBG)

Los CSCBG, la mayoria primarios y denominados
por algunos como tumores benignos agresivos,
encondromas atipicos, condrosarcomas borderline, de
grado %2 6 0,5 o como lesiones condrales de potencial
maligno incierto, tienen la particularidad de su
dificultad diagndstica y un tratamiento controvertido.
La dificultad diagnostica se refiere a la imposibilidad
para distinguirlos histolégicamente de los

encondromas; y la controversia terapéutica a la
posibilidad de realizar tratamientos intralesionales en
los casos intracompartimentales del esqueleto




Figura 5. CSCBG del himero en una mujer de 32 anos
de edad (A). Se realizd curetaje con fresa de alta
velocidad, aplicacion de fenol al 90%, lavado a presion,
cementacion, reconstruccion de la ventana humeral
con homoinjerto cortical tallado y fijacion con una
placa atornillada (B). Cinco afios después no ha habido
recidiva tumoral y la paciente continGa asintomatica y
con una muy buena funcion (C).

apendicular (estadios IA de Enneking). En los de asiento
vertebral o pélvico sigue prefiriéndose la reseccion en
bloque con margenes idealmente amplios dada una
posible mayor agresividad, la dificultad para realizar
curetajes adecuados y wuna mayor dificultad vy
morbilidad del tratamiento de una eventual recidiva en
esas localizaciones [17].

El resumen del diagndstico de un CSCBG es que
se basa en la conjuncion de datos clinicos, de imagen 'y
patologicos, donde la experiencia en su interpretacion
juega un papel fundamental [18]. Entre los datos
clinicos destacaria la presencia de dolor y el asiento
del tumor, teniendo en cuenta que los encondromas
son muy raros en la pelvis, en tanto que los CS lo son
en las manos y en los pies. Entre los hallazgos de
imagen, destacan los radiograficos, donde una
reabsorcion endostal mayor de 2/3 del espesor de la
cortical o de la longitud de la lesion, un
ensanchamiento cortical, la ampliacion de la cavidad
medular e incluso un tamafo mayor de 5 cm son signos
de actividad; y la rotura cortical, una reaccion
periostica, una osteolisis permeativa y la ausencia de
calcificacién en una parte de la lesion, sobre todo
cuando antes estaba calcificada, son signos de
agresividad y sugieren mayor malignidad (Figura 5a). La
TC define mejor los hallazgos radiograficos
anteriormente descritos (Figuras 6a y b); la RM sugiere
el CS cuando demuestra una masa de partes blandas en
los tejidos de vecindad y en presencia de edema
peritumoral y atrapamiento de grasa dentro del
tumor'®; y la gammagrafia lo hace cuando la captacion
patoldgica supera en intensidad a la de la espina iliaca
antero-superior, si bien es una prueba poco
concluyente y posiblemente prescindible, salvo en el
seguimiento de una enfermedad de Ollier [20]. La PET,
a la que no nos hemos referido, tampoco aporta
informacion diagnostica especifica en la actualidad.

En este contexto, donde una lesion dolorosa con
leve reabsorcion puede considerarse un CSCBG incluso
aunque no cumpla criterios histolégicos de malignidad;
en tanto que el mismo tumor descubierto
incidentalmente en un paciente asintomatico podria
ser etiquetado como encondroma, la obligacion de una
biopsia es cuestionable. Se le critica que a menudo no
obtenga muestras representativas, que no sea
concluyente [21], que ahada morbilidad, que encarezca
los costes, que retrase el tratamiento definitivo y que
aumente el riesgo de recidivas locales por siembra de
células tumorales [22]. De cualquier forma, si se
estimara necesaria, las menos veces, debiera ser
abierta y obtener muestras de diferentes lugares,
especialmente de las areas de mayor agresividad en
imagenes [23].

De forma general, las lesiones asintomaticas y
sin signos de agresividad radioldgica descubiertas
incidentalmente se vigilan; las que cursan con dolor
y/o hallazgos radiograficos de agresividad se
intervienen quirdrgicamente sin biopsia; y las que
incluyen signos que sugieren mayor grado de
malignidad se biopsian antes del tratamiento para
descartar un CS de mayor grado, que obligaria a una
reseccion en bloque con margenes amplios
[21][22][24][25]. La vigilancia, volviendo a las




Figura 6. Condrosarcoma central de bajo grado del fémur distal en una mujer de 49 afos de edad (A y B) y control radiografico

a los dos afios de la intervencion (C).

primeras, sin estar protocolizada, podria ser clinica y
con una radiografia simple cada 6 meses durante el
primer afo y, después, anual durante varios afos,
pudiendo prolongarse durante varias décadas algunos
casos, con TC y/o RM adicional eventualmente [25].

El tratamiento de los CSCBG de los huesos largos
de las extremidades se decide con la intencion de
reducir al maximo la posibilidad de una recidiva local,
con la menor morbilidad perioperatoria posible, vy
preservando una buena funcion del miembro. En la
actualidad, el procedimiento que mas consenso alna
con esas intenciones, sin interferir significativamente
en una reintervencion conservadora en el supuesto de
una recidiva posterior, es el curetaje agresivo,
complementado con adyuvantes locales que se
emplean para ampliar el margen intralesional de
reseccion y tratar la enfermedad residual microscopica
[14][16][17][21-24][26]. Los adyuvantes disponibles son
el fenol al 85%, la cauterizacion, la pasteurizacion, el
lavado con sistema pulsatil a alta presion y la
crioterapia con nitrogeno liquido, que amplia el
margen hasta 12 mm, si bien se complica con fracturas
en el 1-20% de las ocasiones [1][21][23]. El defecto
o6seo resultante de la reseccion se podria rellenar con
injerto o, mejor, con cemento 6seo, que aumenta el
margen de reseccion 2-5 mm, proporciona estabilidad
mecanica inmediata y facilita la deteccion de
recidivas; con la recomendacion de una fijacion
profilactica en la mayoria de los casos para finalizar el
procedimiento reconstructor (Figura 5) (Figura 6). En
todo el proceso, la meticulosidad de la técnica
quirurgica es fundamental para evitar la contaminacion
de los tejidos sanos vecinos y conseguir un buen
resultado.

Las recidivas locales después del curetaje de un
CSCBG, que habitualmente ocurren durante los

primeros 5 afos, si bien a veces muchos después, se
estiman actualmente en un 0-7%, numeros asumibles
en beneficio de una funcién significativamente mejor
que la que depararia una reseccion en bloque [17][26].
Quedaria la duda de si la recidiva aumenta el grado de
malignidad del tumor y de si empeora el pronodstico de
la enfermedad [4][27], lo cual es controvertido, como
sigue siendo su tratamiento. Si unos consideran la
posibilidad de un nuevo curetaje, otros abogan por una
reseccion en bloque con margenes amplios [17][26].

Para finalizar este apartado, si bien todo lo
expuesto es extrapolable a los CS centrales primarios y
secundarios, estos ultimos merecen unas letras
anadidas: son formas de CS desarrollados por la
degeneracion de un encondroma solitario o, la mayor
parte de las veces, multiple, en el contexto de una
enfermedad de Ollier o de un sindrome de Maffucci. La
malignizacion se sospecha cuando el tejido tumoral
invade los tejidos vecinos o se observan cambios
mixoides en la biopsia.

Condrosarcoma periférico secundario de bajo
grado

La mayor parte de los condrosarcomas
periféricos de bajo grado de malignidad son
secundarios a osteocondromas. La degeneracion de
estos tumores ocurriria en menos del 1% (1-16%) de las
formas solitarias y en el 5% (1-38%) de las formas
multiples hereditarias, sobre todo en casos localizados
en el tronco o en las cinturas escapular y pelviana, con
predileccion por huesos planos [16].

La sospecha de la malignizacion de un
osteocondroma se hace por datos clinicos y de imagen,
con una demora diagnostica desde el primer sintoma de
2-4 afos. Clinicamente suelen ser pacientes con el




Figura 7. Condrosarcoma periférico de bajo grado secundario a la degeneracion de un osteocondroma en una mujer de 40 anos
de edad. De izquierda a derecha: aspecto del osteocondroma en 1999 (A); aspecto del osteocondroma convertido en
condrosarcoma en 2011 (B); y control radiografico 1 afos después de la intervencion quirlrgica, consistente en reseccion
en blogue intercalar hemicortical, con reconstruccion con homoinjerto tallado y fijado con tornillos y cerclaje (C).

crecimiento finalizado, habitualmente de 20-40 anos
de edad, que refieren dolor que antes no existia y/o
aumento del volumen de un osteocondroma
previamente conocido o no. Radiograficamente la
degeneracion se sospecha ante un osteocondroma
irregularmente calcificado con cofia también irregular
y de bordes imprecisos. Otros hallazgos radiograficos
preocupantes son un gran volumen tumoral, una masa
de partes blandas, la destruccion o erosion por presion
del hueso adyacente al osteocondroma y la aparicion
de areas focales de radiolucencia en el mismo. La
existencia de radiografias que permitan valorar la
evolucion del tumor en el tiempo sirve de gran ayuda
para el diagnostico (Figuras 7 ay b).

Con respecto a otras pruebas de imagen, la RM
es fundamental para medir el espesor de la cofia
condral, que sugiere malignidad cuando es mayor de 2
cm en el adulto (Figura 2b), aunque también puede
faltar o no verse debido al plano de seccion de la
imagen [28]. En los nihos, por otra parte, el espesor
puede ser de hasta 3 cm y no significar malignidad. La
TAC, por su parte, es de poco valor diagnéstico,
aunque sirva para ir adelantando la planificacion
quirdrgica del caso; mientras que la gammagrafia no
distingue entre un osteocondroma y la misma lesion
degenerada, si bien la ausencia de captacion
descartaria la malignizacion.

Con todo, en manos expertas, los datos clinicos
y de imagen justifican acometer el tratamiento de
muchos pacientes con seguridad diagnostica sin una
biopsia previa, que significaria aumentar el riesgo de
contaminacion local y de recidivas futuras, ademas de
generar dudas cuando el patologo no informara de
malignidad.

El tratamiento de los condrosarcomas periféricos
de bajo grado secundarios a la malignizacion de un
osteocondroma consiste en la reseccion en bloque del
tumor, con un margen amplio en su base de
implantacién, pudiendo respetarse la continuidad
anatomica del hueso donde se origind. En la periferia
del tumor se procuraria mantener los mismos margenes
amplios. Dependiendo del tamafio y de su localizacion,
cuando el tumor esté muy proximo o contacte con un
paquete neurovascular principal, podria aceptarse un
margen marginal a ese nivel para respetar aquellas
estructuras (Figura 7). En definitiva, en todos los casos
se procuraria un margen de reseccion amplio, con la
obligacion de evitar incidir el cartilago tumoral. El tipo
y método de reconstruccion, por su parte, dependeria
del defecto dseo a reparar (Figura 2) (Figura 7).

Aproximadamente el 15% de los CSBG
secundarios a osteocondromas recidivan, a veces muy
tardiamente y habitualmente manteniendo el grado de
malignidad, y la supervivencia de los pacientes se
acerca al 95% a los 10 anos cuando el tratamiento es
adecuado. Cuando no, en resecciones intralesionales,
mas de la mitad de los casos recidivan y la
supervivencia a 10 anos desciende a un 50-70%.

Terminamos, por su interés practico, con unas
letras relativas al seguimiento de los osteocondromas
que no se intervienen. Se aceptaria la vigilancia de las
formas superficiales por el paciente adulto cuando
fuera capaz de comprender los signos clinicos de
alarma, y serian obligadas las revisiones médicas
periddicas de las formas profundas e inaccesibles a la
palpacion, en las que se realizaria una radiografia
anual o, recientemente en opinion de algunos, una RM
en las formas de mayor riesgo [29].




Otros condrosarcomas de bajo grado

Como CS de bajo grado de malignidad diferente
a los convencionales centrales y periféricos citariamos
al poco frecuente CS de células claras y al CS periférico
peridstico o yuxtacortical.

EL CS de células claras se define por la presencia
de células tumorales con citoplasma claro y suele
diagnosticarse en mujeres de 20-40 afnos que consultan
por dolor y presentan una imagen radiografica
osteolitica con matriz condral, sin mayores signos de
agresividad, en las epifisis proximales del fémur o el
himero. Confirmado el diagnoéstico mediante biopsia,
el tratamiento de eleccion es la reseccion en bloque,
seguida de la correspondiente reconstruccion articular.
El prondstico de la enfermedad tratada depara un 25%
de recidivas locales o metastasis.

El CS periostico suele ser metafiso-diafisario y
presentarse, sobre todo, en la cara posterior del fémur
distal de pacientes adultos, con poca sintomatologia.
Radiograficamente se observaria una masa sobre la
cortical del hueso, con o sin calcificaciones. Tras la
biopsia y la confirmacion diagnostica, el tratamiento
consiste en una reseccion en bloque, que puede ser
intercalar hemicortical, con margenes amplios. La
reconstruccion se haria con injerto, habitualmente
tallado y fijado con algln tipo de osteosintesis, como
en el caso de los osteosarcomas parostales en la misma
localizacion [13].

OTROS TUMORES OSEOS MALIGNOS DE BAJO GRADO
Cordoma

El cordoma es un tumor déseo maligno de bajo
grado de crecimiento lento y con poca capacidad para
metastatizar. Sin embargo, independientemente de
que el 2-8% de los casos pueda desdiferenciarse o sufrir
una transformacion sarcomatosa, su localizacion
habitual en la regidn sacrocoxigea retrasa el
diagnostico y dificulta el tratamiento, con lo que el
prondstico no es tan bueno como cabria esperar por su
naturaleza habitual. Recidivan el 50-75% de los casos
en los que no se puede hacer una reseccion completa,
metastatizan tardiamente el 40-60% del total y la
supervivencia de los pacientes a 10 anos apenas
alcanza el 30%.

El tumor supone el 1-4% del total de los tumores
Oseos primitivos malignos y deriva de restos de la
notocorda. Por este motivo suele descubrirse en la
region sacrocoxigea (50-70%), en la base del craneo
(15-35%) o, menos veces, en el resto del raquis. Es
propio de adultos y ancianos, con una leve preferencia
por el sexo masculino, y los sintomas que lo delatan
son inespecificos, motivando la demora en el
diagnostico. La TC vy, principalmente, la RM, lo
sugieren; y la biopsia lo confirma demostrando las
tipicas células fisaliforas. El tratamiento del cordoma
y la curacion del paciente dependen de que pueda

realizarse una reseccion en bloque con margenes
amplios, lo cual, aunque se intente por un doble
abordaje anterior y posterior y se preceda de
embolizacion, no siempre es posible. Se estima que
solo puede hacerse en el 20-70% de los casos y que,
cuando es asi, depara un 60-80% de control local de la
enfermedad. Cuando el tumor afecta al sacro por
debajo de S2 y la articulacion sacroiliaca esta
respetada las funciones neurologicas mayores pueden
mantenerse. Cuando no, se precisa instrumentacion y
fusion para dar soporte mecanico al raquis y las
secuelas neurologicas y la discapacidad son
significativas. En los casos inoperables o con
resecciones subtotales y/o margenes inadecuados, asi
como en las recidivas locales, se consideraria la
radioterapia, generalmente con  técnicas no
convencionales puesto que las dosis curativas, mayores
de 60 Gy, resultarian toxicas. Finalmente, aunque el
tumor también tenga una pobre respuesta a la
quimioterapia, se estan ensayando lineas de
tratamiento con mesilato de imatinib.

Adamantinoma

El adamantinoma es un tumor 6seo maligno de
bajo grado de histogénesis desconocida,
probablemente, atendiendo a estudios
ultraestructurales e inmunohistoquimicos, de origen
epitelial [30]. Se suele distinguir una forma clasica y
una forma diferenciada, siendo aquélla propia de
mayores de 20 afos y ésta, definida como
adamantinoma displasia osteofibrosa-like, propia de
pacientes menores. La lesidon, en su conjunto, supone
menos del 0,5% del total de los tumores 6seos malignos
primitivos, y suele afectar a pacientes durante la
segunda a la quinta décadas de la vida, sobre todo
entre los 25 y 35 afos de edad. Es un poco mas
frecuente en varones y tiene predileccion por los
huesos largos de los miembros (97%), especialmente
por la diafisis de la tibia, afectando en ocasiones de

forma simultanea al peroné del mismo lado.
La enfermedad, que suele ser de curso indolente

e inespecifico, suele sospecharse a partir de una
tumoracion o deformidad en la cara anterior de la
pierna, no necesariamente dolorosa, que motiva la
realizacion de una radiografia que pone de manifiesto
un lesion multilocular, central o excéntrica, que
recuerda las ”pompas de jabon”. La explicacion a este
aspecto es la presencia de radiolucencias superpuestas,
ligeramente expansivas y de bordes esclerosos que no
respetan la cortical, a la que afectan y pueden destruir
extendiéndose a las partes blandas de vecindad. La
reaccion periostica es variable y en el 23% de los casos
el diagnostico se hace a partir de una fractura
patoldgica. El diagnostico de confirmacion, obviamente,
lo da la biopsia, que debiera ser abierta para obtener
una muestra suficiente que permita identificar el
componente epitelial del tumor mediante pruebas
inmunohistoquimicas.

El tratamiento del adamantinoma se basa en la
cirugia, que permite el salvamento del miembro en el
90% de las ocasiones. Consiste en una reseccion en
bloque con margenes amplios, habitualmente
intercalar, y la reconstruccion posterior (Figura 8).
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Figura 8. Adamantinoma displasia fibrosa-like de la diafisis de la tibia en una mujer de 16 afos de
edad (A y B). Tras biopsia incisional se realizd reseccion amplia intercalar hemicortical
con reconstruccion con homoinjerto tallado fijado con tornillos (C y D). Cuatro anos después
de la intervencion no hay recidiva del tumor, la paciente continGa asintomatica y el
injerto esta completamente osteointegrado y remodelado (E y F).




Esta puede emplear técnicas de osteogénesis de
distraccion, homoinjertos, autoinjertos de peroné
vascularizados o implantes segmentarios metalicos. Los
resultados oncoldogicos son buenos cuando el

diagndstico no se demora y el tratamiento es adecuado.

Se resumen en un 18-32% de recidivas, metastasis en el
15-35% de los casos y una supervivencia a 10 anos del
87% [30].

Otros tumores 6seos malignos derivados de
tejidos conectivos de bajo grado

Aunque hay mas, solo citaremos a las formas de
bajo grado de malignidad de los tumores éseos
vasculares, que constituyen un grupo heterogéneo de
entidades con un amplio espectro entre el hemangioma
y el angiosarcoma. La forma de bajo grado de
malignidad suele referirse al hemangioendotelioma
epitelioide del hueso, un término que esta en revision.
Si bien puede afectar a cualquier hueso del esqueleto,
la mitad de los casos se diagnostican en huesos
tubulares largos de los miembros y en mas de las mitad
de las ocasiones lo son como formas multifocales, a
veces con compromiso visceral, que pueden
corresponder a una misma lesion sincronica o
metacronica o a la extension metastasica de la
enfermedad.

El hemangioendotelioma se trata con cirugia y
radioterapia cuando los margenes son intralesionales,
los cuales podrian aceptarse en las formas de bajo
grado. El pronostico, de cualquier manera, es
controvertido debido a la impredecible historia natural
del proceso.

RESUMEN

Los tumores dseos malignos primitivos de bajo
grado son aquéllos que histopatologicamente tienen
baja celularidad, con pocas o ninguna atipia y mitosis,
con menos riesgo de recidiva y metastasis y mayores
tasas de supervivencia que los mismos de alto grado. El
conocimiento de su existencia y caracteristicas
ayudaria a diferenciarlos de otras entidades con las que
pueden confundirse y permitiria su correcto
tratamiento, que en algunos casos contempla margenes
de reseccion marginales (como en los osteosarcomas
parostales o en los condrosarcomas periféricos
secundarios) o, incluso, intralesionales (como en
algunos condrosarcomas centrales).
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CIRUGIA CONSERVADORA EN SARCOMAS OSEOS PEDIATRICOS
San-Julian M.
Vazquez-Garcia B.

INTRODUCCION

En las Ultimas décadas cada vez son mas los
cirujanos que realizan técnicas de salvamento de la
extremidad en sarcomas 6seos debido, por un lado, al
aumento de la supervivencia de los pacientes con
motivo de una mayor eficacia de los tratamientos
quimioterapicos y, por otro, a las nuevas técnicas
diagnosticas, que son capaces de determinar con mayor
precision la localizacion y dimensiones del tumor, asi
como la presencia de enfermedad residual [1].

Algunos de los tumores oOseos malignos se
diagnostican en la poblacion infantil, con esqueleto
inmaduro y cartilagos de crecimiento abiertos. Estas
caracteristicas producen una situacion beneficiosa y, a
la vez, compleja. Beneficiosa porque la capacidad de
recuperacion es mayor, y compleja porque habra que
tener en cuenta complicaciones a largo plazo, como
pueden ser las dismetrias, y la posibilidad de futuras
intervenciones. Esto Ultimo hace que, en los nifos,
muchos cirujanos prefieran realizar amputaciones en
vez de procedimientos conservadores del miembro, a
pesar de que aquéllas deparen peores resultados
funcionales con indices de supervivencia parecidos [2].

La cirugia de conservacion de la extremidad en los
nifos supone un gran reto para el cirujano y todo su
equipo, empezando por la planificacion de la reseccion
y siguiendo por el tipo de reconstruccion. Esta puede
ser biolégica (mediante autoinjertos u homoinjertos),
protésica  (mediante  megaprotesis o  protesis
expandibles) o combinada (mediante aloprotesis) [3-5].

Lo mas importante es que el tumor se extirpe en su
totalidad, “sin verlo” y “a la primera” [4]. Un buen
margen de seguridad no es una cuestion de centimetros,
sino de resecar el tumor a través del tejido sano
adecuado. No se trata de cantidad sino de calidad [6],
y nada debe anteponerse a esta reseccion. De tal
forma, de nada sirve una radiografia postoperatoria
perfecta si el paciente desarrolla una recidiva y/o no
sobrevive. La tasa de recidivas locales es un buen
indice para evaluar la “calidad” de la reseccion y la
eficacia del tratamiento neoadyuvante.

En principio, todos los pacientes son candidatos a la
cirugia conservadora de los miembros, cuestionandose
en casos de enfermedad diseminada sin respuesta a la
quimioterapia.

PLANIFICACION

Como en el paciente adulto, la planificacion de la
cirugia ha de consensuarse dentro del equipo
multidisciplinar que esté tratando al paciente, con
suficiente flexibilidad como para cambiar la estrategia
en funcion de las circunstancias de cada caso. No debe

interferir con el tratamiento quimioterapico y la
resonancia magnética (RM) en la que se basa debiera
haber sido realizada en la semana previa a la
intervencion. Esta RM inicial, comparada con otras
realizadas con posterioridad, serviria para valorar la
respuesta al tratamiento y la extension del tumor.

En la planificacion de la reseccion lo primero a
considerar es el abordaje quirtrgico, que debe ser lo
suficientemente amplio como para permitir resecar el
tumor y el trayecto de la biopsia en su totalidad, y lo
suficientemente minimo como para facilitar el cierre
de la herida. En caso de no ser posible, habria que
recurrir a plastias, colgajos o injertos de piel.

Decidido el abordaje, en la reseccion del tumor hay
que tener en consideracion las estructuras anatomicas
que lo rodean y, principalmente, los nervios y los vasos.
Estos, a menudo abundantes en el contexto tumoral, se
han de manejar con habilidades de cirugia vascular,
evitando sacrificar los vasos que no lo precisen para
preservar la vascularizacion de la extremidad. En algin
caso, para facilitar esta estrategia, seria Gtil contar
con una angio-RM o angio-TAC previa a la intervencion.

Para la ubicacion exacta del tumor en el campo
quirargico y facilitar la reseccion, el tamano de aquél
debe haber sido convenientemente medido en RM, del
mismo modo que deben haberse identificado las
referencias anatomicas que se consideren convenientes.

En la planificacion de la reconstruccion, si vamos a
utilizar un homoinjerto, éste debera haber sido
seleccionado con anterioridad de forma y tamano
acordes a los de la pieza resecada. Del mismo modo
procederiamos en el caso de usar una protesis a
medida.

TECNICAS QUIRURGICAS

Como ya se ha avanzado, la cirugia de conservacion
de los miembros se puede dividir en dos fases: de
reseccion y de reconstruccion.

Reseccidn

La Unica alternativa valida para evitar recidivas y
lograr una mayor supervivencia de los pacientes es la
reseccion en bloque del tumor, incluyendo el hueso
afecto, los tejidos blandos adyacentes y el trayecto de
la biopsia. Atendiendo al segmento 6seo al que afecte
se clasificaria en articular o diafisaria.

Reseccion articular

La reseccion articular es la que afecta a todo el
extremo dseo articular, incluyendo el cartilago de




crecimiento en los nifios. Esta indicada cuando el
tumor afecta a la epifisis y supone trastornos del
crecimiento y discrepancias en la longitud de los
miembros.

Reseccion diafisaria

La reseccion diafisaria es la que afecta al segmento
intermedio de un hueso, respetando las fisis y los
extremos epifisarios. Si el tumor estuviera alejado de
la fisis la reseccion se limitaria a sendas osteotomias
perpendiculares distantes del cartilago de crecimiento.
Cuando esta préoximo a la fisis, lo cual suele ser
habitual, la articulacion se podria salvar mediante la
técnica de la distraccion fisaria o una variante de la
misma descrita por Cafadell en 1984. Esta técnica,
inicialmente controvertida y que en la actualidad es
muy utilizada sin que se hayan notificado recidivas en
la epifisis preservada [7-13], esta indicada en nifos con
tumores dseos metafisarios que respetan la fisis y
contraindicada de forma absoluta cuando la RM
demuestra afectacion fisaria e invasion epifisaria
tumoral.

Cuando el tumor metafisario contacta totalmente
con el cartilago de crecimiento y en pacientes cuya
madurez esquelética esta cerca de su fin, aunque el
tumor no invada la fisis, seria preferible una
osteotomia intraepifisaria[14] realizada con los
mismos criterios que los de la distraccion fisaria.

La técnica de distraccion fisaria de Canadell surgio
como una solucion para preservar la articulacion en
tumores metafisarios con un margen de reseccion
adecuado. Este margen de reseccion se consigue
mediante la distraccion de la fisis vecina, aceptando
que ésta se comporta como barrera temporal al
crecimiento del tumor (Figura 1). Se trataria, pues, de
una auténtica epifisiolisis en la que el cartilago de
crecimiento queda unido a la epifisis que se conserva,
permaneciendo un remanente de potencial de
crecimiento ulterior. La técnica, ademas, facilita la
reconstruccion, ya que se mantiene la articulacion con
su capsula, tendones y ligamentos; mejora la
funcionalidad; y disminuye la dismetria futura.

Técnica de Cafiadell de distraccion fisaria [9]

Paso 1: Quince dias antes de la reseccion del tumor,
sin obligacion de detener la quimioterapia, se coloca
un fijador externo monolateral con 2 clavos en la
epifisis y otros dos en la diafisis, a una distancia
aproximada de 10 cm del tumor; y se comienza la
distraccion, a razon de 1-1,5 mm/dia, incluso en
régimen ambulatorio, hasta llegar a1 6 2 cm.

Paso 2: Reseccion en bloque mediante osteotomia
diafisaria y ruptura de la fisis, lo que ocurre, seglin se
ha demostrado en estudios experimentales y clinicos, a
nivel de su capa degenerativa, en la vertiente
metafisaria. Esto significa que una parte del cartilago
de crecimiento, de tejido sano, se interpone como
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Figura 1. Técnica de la distraccion fisaria de Canadell:
indicaciones y contraindicaciones (A), paso 1 (B) y
paso 2 (C).

margen de seguridad entre el tumor y la epifisis, la
capsula, los ligamentos y las inserciones tendinosas
articulares.

El defecto posterior a la reseccion se reconstruye
con un injerto intercalar (autélogo u homdlogo), que a
nivel epifisario se fija con una sintesis mas o menos
estable en funcion de la edad del paciente.




A nivel diafisario la osteosintesis debe ser mas rigida
(Figura 2).

Figura 2. Ejemplo de distraccion fisaria segln la técnica
de Canadell en un osteosarcoma de la tibia distal en un
paciente varon de 9 afios de edad.

Reconstruccién

Los sarcomas de la rotula, peroné, costillas,
clavicula o escapula, no precisan reconstruccion osea
después de la reseccion, salvo en algln caso por
motivos estéticos, puesto que aquélla no causa déficit
funcional significativo.

Aparte de localizaciones dseas atipicas, mas propias
de sarcomas de Ewing que de osteosarcomas, y del
ingenio del cirujano (Figura 3), la reconstruccion en el
tratamiento quirtrgico local de la mayoria de los
sarcomas 0seos pediatricos puede ser, dependiendo del
material que se use, biologica, protésica o combinada.

Reconstruccion biolégica

Con las ventajas e inconvenientes propios de los
auto y homoinjertos, la reconstruccion biologica en
base a injertos Oseos es, tedricamente, la referencia
de todos los tipos de reconstruccion, por sus
propiedades mecanicas y supervivencia a largo plazo.

Autoinjertos

Los autoinjertos serian de eleccién, pero presentan el
problema de la morbilidad de su obtencion y la
disponibilidad, que los limita a los pequehos defectos
6seos [15]. Los autoinjertos vascularizados, con el
peroné como el mas utilizado [16], presentan una muy
buena integracion, aunque sus propiedades mecanicas
son menores y experimentan un mayor estrés por su

pequeio diametro. De disponibilidad también limitada,
se suelen utilizar como técnica de rescate de otras
previamente fracasadas, idealmente en tumores
pequenos o de la extremidad superior.

Figura 3. Sarcoma de Ewing del astragalo en un paciente
varon de 8 afos de edad (A). Tras una buena respuesta
a la quimioterapia neoadyuvante se realizd una
reseccion intercalar y reconstruccion con homoinjerto (B
y C). Trece afos después el paciente presentaba un
excelente resultado radioldgico segun los criterios de la
ISOLS (D), clinico (E y F) y oncoldgico, libre de
enfermedad.

El autoinjerto de peroné vascularizado incluyendo
el cartilago de crecimiento proximal presenta la
ventaja de que puede seguir creciendo y, asi, disminuir
la dismetria al final del crecimiento del paciente. Por
otra parte, las solicitaciones mecanicas de la
articulacion receptora pueden llegar a “moldear”




ese extremo 6seo hasta hacerlo semejante al original
resecado.

El autoinjerto no vascularizado, como puede ser de
peroné, una “ventana” de tibia o cresta iliaca, también
presenta una buena integracion y se remodela con
facilidad gracias al potencial reparador de los nifios. A
nivel del tobillo, no obstante, en ocasiones se pueden
observar algunas deformidades angulares en
reconstrucciones proximas a la metafisis de la tibia o si
no se deja remanente suficiente de peroné distal.

Figura 4. Extenso osteosarcoma del fémur en una nifa
de 2 afios de edad. Se observa la pieza de reseccion y
el homoinjerto empleado para la reconstruccion, de
forma y tamano similar al del paciente.

Homoinjertos

En tumores de gran tamano hay que recurrir a los
homoinjertos [17] (Figura 4), que deparan buenos
resultados en el 80% de los casos, aunque también mas
complicaciones del tipo de infecciones, pseudoatrosis
y fracturas [18][19]. Las fracturas ocurren, en
ocasiones, muchos afos después de su implantacion
[18], lo que practicamente nunca ocurre en las
reconstrucciones con autoinjertos.

El conocimiento de los tiempos de consolidacion de
los homoinjertos es esencial a la hora de valorar su
evolucion radioldgica. Sabiendo que la quimioterapia y
la radioterapia lo retrasan, el tiempo medio de
consolidacion de una osteotomia metafisaria es de 6
meses; mientras que el de una osteotomia diafisaria es
de 16 meses. La ausencia de consolidacion después de
estos tiempos define una pseudoartrosis, que precisaria
el aporte de autoinjerto, habitualmente de cresta
iliaca, para estimular la osteogénesis y la consolidacion
oOsea.

Por cuanto a la fijacion de la reconstruccion
diafisaria respecta, debe ser lo suficientemente estable
como para favorecer la consolidacion. Habitualmente
se utilizan placas atornilladas, clavos endomedulares o
ambos para permitir una carga precoz; no siendo
aconsejable agujerear demasiado el homoinjerto para
no disminuir su resistencia y favorecer la aparicion de
fracturas. La reconstruccion metafisaria, por su parte,
es mas sencilla. No se requieren osteosintesis
complejas y habitualmente dos agujas de Kirschner
cruzadas son suficientes para la estabilidad. Las agujas
se retirarian lo antes posible para permitir una
movilidad articular precoz y no entorpecer el
crecimiento.

Radiacion y reimplantacion

La reconstruccion reimplantando el mismo hueso
extirpado irradiado es un recurso de reconstruccion
bioldgica en paises donde el uso de homoinjertos no
esta permitido, bien por motivos legales, religiosos o
por la posibilidad de transmitir enfermedades
contagiosas [19]. La “esterilizacion” del hueso se
conseguiria con una dosis de radiacion unica de 90 Gy
[20] y ofrece la ventajas de presentar el tamafo exacto
y una perfecta compatibilidad. Sin embargo, también
es mas fragil y estd expuesto a mas fracturas y
pseudoartrosis. Un concepto similar es empleado
cuando se realiza la criocirugia en este tipo de
sarcomas 0seos.

Combinacién de homoinjertos y autoinjertos

La combinacion de homo y autoinjertos es una
técnica de reconstruccion que intenta aprovechar las
ventajas mecanicas de los primeros con las bioldgicas
de los segundos. Con esa intencion se puede encastrar
un autoinjerto vascularizado de peroné en un
homoinjerto cortical [21][22].

Reconstruccion protésica

Las alternativas de reconstruccion protésica son una
buena solucion a corto plazo puesto que consiguen una
buena fijacion inicial que permite la carga temprana y
la movilidad precoz, con menos complicaciones. Por
este motivo serian ideales en situaciones donde el
prondstico de vida fuera corto. Existe una gran
variedad de implantes, tanto cementados como no
cementados, disefios a medida e, incluso, protesis
expandibles, con distintas coberturas y materiales. De
tal forma, en la actualidad se pueden sustituir casi
todos los defectos 6seos con implantes metalicos [23],
estando en investigacion nuevas coberturas con plata
para disminuir el niUmero de infecciones en pacientes
inmunosuprimidos.

Endoprotesis

Las endoprotesis se suelen emplear en nifos que se
encuentran al final del crecimiento o donde se estime
una dismetria residual de menos de 2 6 3 cm. Aunque
deparan un buen resultado a largo plazo, comparten las




complicaciones de la misma reconstruccion en los todos los casos, por la edad del paciente, los recambios
adultos: infecciones, usura, luxaciones y cojera por la seran necesarios cuando aquél sobrevive.
imposibilidad de reinsertar los tendones al metal. En

Figura 5. Osteosarcoma de fémur distal afectando a la
epifisis en una paciente de 7 afios de edad tratado con
reseccion intra-articular y reconstruccion con homoinjerto
osteoarticular que se fracturd afos después, a pesar de lo
cual permitia la deambulacion sin muletas ni dolor (A). Al
finalizar el crecimiento se realiz6 una elongacion a través
de la fractura (B) y se implanté una protesis (C), con
excelente resultado clinico (D-F).




Protesis expandibles

Las protesis expandibles surgen para intentar
solucionar el problema de las dismetrias en los nifos
tratados por un tumor 6seo. Las primeras, alla por los
anos 80, conseguian el alargamiento cambiando o
anadiendo componentes modulares a la proétesis
original, con las complicaciones propias de las cirugias
de revision: dafos neurologicos, infecciones, rigideces
articulares, etc. [24][25]. En los modelos actuales la
elongacion se realiza con un sistema magnético en la
consulta (Figura 6).

Figura 6. Elongacion de fémur con protesis
expandible (cortesia del Dr. Fabio Giardina).

Combinacién de protesis y homoinjerto
(aloprotesis)

La combinacion de una proétesis enfundada en un
homoinjerto es una técnica de reconstruccion articular.
La protesis precisa de vastagos largos que se cementan
al homoinjerto y fijan al hueso sano del paciente; en
tanto que el homoinjerto, si incluye estructuras
capsulo-tendinosas, facilita la reinsercion de los tejidos
blandos, asegurando la estabilidad articular con mayor
0 menor constriccion.

TRATAMIENTO DE LAS DISMETRIAS
La discrepancia de longitud de los miembros en un

paciente que ha sido tratado por un sarcoma éseo
pediatrico es un “peaje” de la cirugia de salvamento

de los miembros [9][25], aunque también significa un
éxito en la supervivencia y el control local de la
enfermedad.

Cuando se prevé que sera pequeiia bastaria con
colocar un injerto o una protesis de reconstruccion de
tamanfo ligeramente superior al del defecto dejado por
la reseccion del tumor. El limite de correccion para
evitar danos neurovasculares se estima en 2-3 cm,
puesto que en ocasiones la quimioterapia puede
contribuir al dano. Cuando la dismetria es inevitable,
en funcion de la edad y circunstancias de cada
paciente, las opciones de tratamiento son variadas:

- Epifisiodesis contralateral percutanea: cuando
la dismetria final esperada no sea muy grande.

- Osteotomia de acortamiento del lado sano:
cuando la dismetria sea superior a 4-5 cm.

- Alargamiento mediante fijador externo:
cuando la dismetria sea superior a 4 cm y el paciente
esté libre de enfermedad durante, al menos, 3 afos.
Siendo el método de correccion mas fisiologico, el
tiempo de formacion del callo es el mismo que en
individuos sanos ya que el paciente no esta recibiendo
ningln tipo de tratamiento. En ocasiones, ademas, se
puede aprovechar para corregir alguna otra
complicacion, como una fractura o una pseudoartrosis.
También se puede realizar la elongacion a través de las
partes blandas y sustituir el método de reconstruccion
empleado en la primera cirugia por otro de la longitud
adecuada (Figura 5).

- Elongacion de protesis expandibles o
recambios.

RESUMEN

La cirugia de conservacion de la extremidad es
posible y proporciona resultados muy satisfactorios en
la mayoria de los sarcomas Oseos pediatricos. Las
dismetrias ulteriores, en el caso de que se produzcan,
también pueden solventarse de manera adecuada.
Aunque en ocasiones puedan surgir complicaciones
serias, la amputacion no esta justificada como primera
opcion en estos pacientes.
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INTRODUCCION

Las metastasis dseas, que se estima que son unas
40 veces mas frecuentes que los tumores Oseos
primarios, afectan a 4,9 millones de personas en
Estados Unidos, pais en el que el coste de la
enfermedad metastasica Osea por cancer se ha
calculado en 13.000 millones de dolares al ano en 2005.
A la vez se estima que la incidencia anual de pacientes
con cancer se duplicara en los proximos cincuenta anos
[1][2]. Gracias a la mejora en el tratamiento
oncoldgico, estos pacientes viven mas, con lo que
aumenta el riesgo de que desarrollen metastasis [3][4].
En este contexto, el esqueleto es la tercera
localizacion mas frecuente y la primera cuando se trata
de canceres de mama o de prostata. En Gltimo término,
entre el 60% y el 84% de todas las metastasis afectan al
hueso y cerca del 70% de los pacientes con enfermedad
metastasica 6sea refieren dolor dseo [5]. Los pacientes
con cancer metastasico de hueso, ademas, también
presentan un mayor riesgo de fracturas, compresion
medular, hipercalcemia e inmovilidad, causante de
mucha morbilidad asociada. En cuanto a su tratamiento,
las opciones son esencialmente paliativas e incluyen
terapias locales, sistémicas (de eficacia limitada) y
analgésicos. Entre los métodos locales, ademas de la
cirugia, la radioterapia (mas concretamente la
radiacion externa), sigue siendo el tratamiento de
referencia para los pacientes con dolor 6seo localizado
sin riesgo de fractura inminente.

DIAGNOSTICO

El diagnostico de una metastasis 6sea comienza
sospechandola por datos clinicos, entre los que el dolor
es el sintoma principal, en pacientes habitualmente
mayores de 40 afos de edad. Los antecedentes
personales o familiares de cancer, la presencia de
factores de riesgo oncoldgico y de sintomas sistémicos
de enfermedad grave ayudan al propésito diagnostico.
La exploracion fisica identificaria el lugar concreto de
la sintomatologia y la ausencia o presencia de masas de
partes blandas, que cuando se originan en el hueso
suelen estar fijas a él. El compromiso neurovascular no
es infrecuente, al igual que el edema distal.

Las pruebas de laboratorio de mas interés son el
hemograma y la VSG, la calcemia, el proteinograma y
el antigeno especifico de prostata (P53). La anemia en
pacientes metastasicos no es infrecuente, como
tampoco la elevacion de la VSG, que también suele
estar elevada en pacientes con infecciones, trastornos
inmunologicos o tumores de células medulares como el
linfoma, el sarcoma de Ewing, la histiocitosis o la
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leucemia. La hipercalcemia es relativamente frecuente
en pacientes con mieloma multiple o cancer
metastasico, ademas de ser potencialmente mortal; el
proteinograma puede diagnosticar un mieloma mdltiple;
y la elevacion de la P53 es diagnodstica de un carcinoma
prostatico. Paralelamente es obligatorio realizar
pruebas de embarazo en mujeres en edad de gestacion
antes de comenzar las pruebas de diagndstico por
imagen. Entre éstas, a nivel local, la radiografia simple
es la principal para comenzar el estudio diagnostico.
Una RM y una TC del area afecta se realizarian cuando
se considerara un diagnostico de enfermedad primaria
(sarcoma).

El cotejo de la historia clinica con las pruebas
complementarias es fundamental en el proceso de
toma de decisiones a partir del pertinente diagndstico
diferencial ante una lesion o6sea, pudiendo justificar
una biopsia [6]. La probabilidad de que una lesion dsea
Unica sea un carcinoma metastasico en una persona
mayor de cuarenta anos es 500 veces mayor a que se
trate de un sarcoma dseo primario.

Cuando se sospecha una metastasis oOsea de
origen desconocido se ha de realizar la pertinente
historia clinica, con anamnesis y exploracion fisica, un
analisis de laboratorio rutinario, radiografia del hueso
afectado y de torax, gammagrafia de todo el cuerpo y
TC téraco-abdomino-pélvico con medio de contraste
intravenoso. Asi se identificaria la lesion primitiva en el
85% de los pacientes [7]. Dado que el carcinoma de
mama es comUn y raramente se presenta originalmente
como una metastasis de origen primario desconocida,
se puede plantear o no incluir una mamografia en el
estudio diagnostico. La PET combinada con un TC
identifica el tumor primario en un 50% de los pacientes
con metastasis de origen previamente desconocido [8-
10].

Salvo que el paciente tenga una historia conocida
de metastasis confirmada histolégicamente, los
hallazgos de imagen son insuficientes para basar el
tratamiento en caso de sospecha de cancer. De tal
forma, si se han concluido las pruebas
complementarias y no se ha llegado al diagnostico esta
indicada la realizacion de una biopsia antes de
proceder al tramiento, que no puede adelantarse a la
confirmacion diagnostica (Figura 1).

TRATAMIENTO

Objetivos y consideraciones generales
del tratamiento quirdrgico

El tratamiento de la enfermedad metastasica
6sea debe ser individualizado, aunque los objetivos,




Figura 1. Fractura patolégica en el hamero
asumida como metastasica (A). Se coloco un clavo
intramedular (B) y, una semana mas tarde, se
confirmo el diagnostico de osteosarcoma.

siempre paliativos, son comunes para todos los
pacientes: aliviar el dolor, mantener la funcion vy
estabilizar la lesion de forma inmediata cuando sea el
caso. Para su consecucion, a nivel local por medio de
radioterapia y/o métodos quirurgicos, se han que tener
en cuenta la anormal biologia dsea y la esperanza de
vida del paciente, de tal forma que se procure que
cualquier fijacion quirdrgica, cuando éste sea el
método de tratamiento decidido, dure en el tiempo y
no precise una revision quirtrgica por progresion de la
enfermedad local y/o fallo del material. Cuando se
estime una supervivencia larga se considerarian
resecciones mas amplias y reconstrucciones mas
funcionales y duraderas [11][12], aunque los calculos
no siempre se cumplen [13]. Si bien conviene asumir
que el paciente vivira mas de lo que se prevé, la
supervivencia a 6 meses en pacientes con cancer de
prostata metastasico en el hueso alcanza el 98% de los
casos; el 89% en el cancer de mama; el 51% en los
renales; y el 50% en los de pulmén [14].

Una esperanza de vida superior a seis meses es el
factor principal para predecir la union de una fractura
patologica metastasica [11]. Sus indices de curacion
varian ampliamente, con prevalencias del 67% en
mielomas, del 44% en tumores renales, del 37% en el
cancer de mama y del 0% en el cancer de pulmén [15].
En definitiva, el conocimiento de la supervivencia del
paciente y de los indices de curacion de las fracturas
metastasicas ayudan en la eleccion del mejor método
de tratamiento. Asi, por ejemplo, una fractura
patologica metastasica del fémur en un paciente con
un cancer de pulmoén se podria beneficiar mas de una
megaprotesis que de una fijacion interna.

A diferencia del hueso sano fracturado, el
metastasico es mecanicamente inestable y tiene menor
capacidad de regeneracion dsea. Estas circunstancias,
anadidas al defecto resultante de la reseccion tumoral,
cuando se indique, podrian justificar el uso de injertos
y sustitutivos 6seos, entre los que destaca el cemento
(PMMA). Siendo los injertos de poca utilidad por la
morbilidad que anaden, en el caso de los autoinjertos,
y por su osteointegracion imprevisible, el cemento

aporta estabilidad estructural inmediata y mayor
rigidez biomecanica [16]. Otras de sus ventajas son un
comportamiento previsible, que no se degrada con el
tiempo, que se puede conformar a la morfologia del
defecto dejado por la reseccion, cuando se realice, y
que permite la evaluacion del fracaso precoz del
montaje. Ademas, se ha sugerido que la exotermia con
la que cursa produce cierta necrosis tumoral local [16].
Como fijaciéon de una prétesis articular también es de
utilidad frente a las protesis no cementadas, que no
son recomendables porque obligan a la descarga del
miembro y pueden aflojarse rapidamente en un lecho
de posible enfermedad residual microscopica, maxime
si se afade radioterapia postoperatoria.

Otro punto técnico de interés es la conveniencia
de que cualquier fijacion que se haga en un hueso largo
metastasico procure extenderse a la mayor longitud
posible del mismo con el fin de, ademas de aumentar
la estabilidad mecanica del montaje, proteger al hueso
de la reaparicion de la enfermedad diseminada en el
canal medular durante el fresado de un enclavado,
cuando sea el caso, o de la progresion de la
enfermedad inadvertida.

En lo que respecta a la reseccion de una
metastasis, cuando se decide que sea intralesional se
ha de tener en cuenta la persistencia de restos
tumorales microscopicos o, en ocasiones,
macroscopicos. En ambas situaciones esta indicada la
radioterapia para prevenir la progresion de la
enfermedad [17].

El fallo de fijacion de un implante en una
metastasis Osea puede ser el resultado de una
reseccion tumoral incompleta, de una fijacion dsea
inadecuada, del uso de sustancias degradables en vez
de PMMA o de la utilizacion de implantes y/o técnicas
convencionales en vez de las adecuadas para el
tratamiento de las fracturas patologicas, que requieren
una mayor exposicion.

Métodos quirargicos

En  general, las fracturas  patoldgicas
metastasicas se tratan mediante fijacion, con o sin
reseccion de la lesion, a veces con PMMA. Cuando el
hueso es mecanicamente incompetente, falta en gran
medida o la superficie articular esta destruida se
recomienda implantar una proétesis. El mejor método
terapéutico, no obstante, sigue siendo controvertido,
obedeciendo la eleccion en muchas ocasiones a las
preferencias o experiencia del cirujano. Habria que
considerar la biologia del tumor y la esperanza de vida
del paciente, como vimos en el apartado anterior, y
conocer las propiedades biomecanicas de cada
dispositivo para prever la fortaleza del montaje
decidido.

La diafisis humeral puede fijarse con clavos
intramedulares o con placa y cemento [18]. Como en
otras diafisis de huesos largos, el enclavado
intramedular permite la fijacion de la mayor parte de
la longitud del hueso, aunque no la reseccion del tumor
si no se aborda directamente la lesion [19]. Si se
planea la reseccion, sobre todo en tumores menos
radiosensibles, como puede ser en metastasis de
carcinomas renales, la exposicion del tumor se




Figura 2. Varon de 62 anos con historia de carcinoma escamoso en la lengua que refiere empeoramiento del
dolor en la parte proximal del muslo y cadera izquierda de tres meses de evolucion. La radiografia AP de pelvis
(A) muestra una lesion litica en el acetabulo izquierdo. Una biopsia abierta confirmo la existencia de un
carcinoma celular escamoso metastasico. En la radiografia AP postoperatoria (B) de observa la reconstruccion
con PMMA y tornillos canulados, realizada a través de un amplio abordaje ilio-femoral.

aprovecha para realizar una fijacion interna con placa
y cemento. Esta combinacion tiene ventajas
biomecanicas frente a la fijacion con clavo
intramedular [20].

Los defectos periacetabulares exigen una
reconstruccion estable que distribuya el peso del
cuerpo desde la columna vertebral a los miembros
inferiores [21], lo que se puede conseguir con sistemas
convencionales de revision de cadera, cajas
antiprotrusion, PMMA o PMMA reforzado con tornillos.
Segln Harrington et al. [22], el tamano del montaje en
el tratamiento de una lesion periacetabular aumenta
cuando también lo hace el tamaino del defecto litico.
Las lesiones que no alcanzan la articulacion pueden
tratarse con tornillos o agujas y PMMA (Figura 2),
mientras que los defectos mas amplios se tratarian
mejor con dispositivos antiprotrusion que sobrepasen la
zona litica y se apoyen en hueso sano.

Algunos errores habituales en estas
reconstrucciones se deben a infravalorar el tamano del
defecto litico infrautilizando el hueso sano circundante
para fijar los implantes y a utilizar componentes de
protesis primarios por su familiaridad para el cirujano
[23]. Los cotilos no cementados de las protesis de
cadera primarias se aflojan [19], sobre todo en lesiones
liticas muy agresivas, y los cotilos de gran tamafo no
sirven para reconstruir los grandes defectos
acetabulares cuando la fijacion se debe hacer en un
ilion normal con ausencia parcial del isquion.

En las lesiones del cuello femoral la artroplastia
es el tratamiento de eleccion [19][24] puesto que los
clavos en este asiento suelen fracasar por las
solicitaciones biomecanicas a las que estan sometidos
[19]. Los clavos intramedulares largos se podrian usar

en lesiones del cuello y la diafisis del fémur, aunque en
estos casos también se podria utilizar una protesis de
vastago largo que reseca completamente la lesion
metastasica del cuello y protege el resto del fémur. El
PMMA en estos asientos se emplearia con precaucion
debido al riesgo de embolia pulmonar aguda y de
hipotension intraoperatoria.

Elegida la artroplastia, habria que decidir si
emplearla con vastago cementado corto o largo. La
protesis de vastago largo protege toda la longitud del
hueso frente a lesiones futuras, pero es técnicamente
mas compleja de implantar y expone al paciente a mas
hipotension intraoperatoria y secuelas secundarias a
una eventual embolia grasa [25]. También supone una
mayor dificultad en la revision en caso de que la
precise por infeccion o fractura periprotésica [19]. El
vastago corto, por su parte, es sencillo de implantar,
pero no protege la diafisis femoral de posibles
fracturas patoldgicas periprotésicas. Si se descubrieran
nuevas metastasis, el hueso deberia protegerse con
placas periprotésicas.

Tratamiento minimamente invasivo de la
metastasis 6sea

Los procedimientos minimamente invasivos son
opciones excelentes para el tratamiento de metastasis
Oseas en pacientes que fueran malos candidatos a una
intervencion quirdrgica convencional debido a su edad,
comorbilidades o a la extension de la enfermedad; asi
como en los que la metastasis fuera refractaria a la
radiacion.




Ablacioén por radiofrecuencia

La ablacion por radiofrecuencia pretende
eliminar los tumores lo mas extensamente posible, si
bien no mas alld de su margen externo. La técnica
consiste en la colocacion directa en el tumor de un
electrodo que actla como emisor unipolar de energia
que calienta el tejido y provoca la muerte celular por
necrosis coagulativa [26]. La difusion térmica eleva
progresivamente la temperatura del tejido circundante
a la sonda hasta alcanzar un estado estable; y el flujo
sanguineo adyacente enfria el tejido y reduce el
alcance de la coagulacién térmica.

Con el paciente bajo anestesia local o sedacion
consciente se practica una pequeia incision cutanea a
través de la cual se hace pasar una sonda hasta llegar a
la lesion osteolitica a tratar. Confirmada su correcta
ubicacion mediante TC o ultrasonidos, se introduce el
electrodo y se procede al calentamiento con
comprobacion constante de la temperatura del tejido
tratado y de la piel. En el mismo paciente la sonda
puede introducirse por vias adicionales, al igual que
pueden emplearse sondas multiples para tratar lesiones
de mayor extension.

La ablacion por radiofrecuencia, que ha sido
objeto de numerosos estudios en el tratamiento de
tumores hepaticos y renales, arritmias cardiacas,
tumores pulmonares no resecables y osteomas
osteoides, fue publicada en el tratamiento de las
metastasis Oseas por Dupuy et al. [27], quienes
informaron de una reduccion notable del dolor en una
poblacion de pacientes heterogénea. Callstrom et al.
[28] la realizaron en doce pacientes con lesion
metastasica 6sea de 1-11 cm cuando con radioterapia o
quimioterapia no se habia conseguido alivio
sintomatico. Los pacientes se beneficiaron del
tratamiento en el plazo de una semana; y cuatro
después la puntuacion media del dolor y la
interferencia de éste con las actividades diarias se
habian reducido notablemente, con un menor uso de
analgésicos. Goetz et al. [29] realizaron un estudio
multicéntrico de la técnica en 43 pacientes notificando
que la puntuacion media del pico de dolor antes del
tratamiento descendid en el 95% de los casos,
manteniéndose a las 4, 12 y 24 semanas. De nuevo
Callstrom et al. [30] realizaron un ensayo clinico
prospectivo sobre el uso de la ablacion por
radiofrecuencia percutanea guiada por TC y ecografia
en catorce pacientes con una o dos metastasis Oseas
dolorosas. Observaron que cuatro semanas después del
tratamiento la puntuacion media del dolor habia
descendido notablemente, al igual que la puntuacion
media de la interferencia del dolor con las actividades
diarias. Todos los pacientes refirieron una reduccion
del uso de narcoéticos y no se observd ninguna
complicacion grave.

El mecanismo a través del cual la ablacion por
radiofrecuencia causa analgesia es discutido. Se ha
teorizado que el calor intenso destruiria los nervios

sensitivos locales; también, que la muerte celular
tumoral disminuiria la produccion de citoquinas vy
factores  tumorales implicados tanto en la
sensibilizacion de las terminaciones nerviosas, como en
el estimulo de la actividad osteoclastica; y, por altimo,
que evitaria la progresion del tumor y el desarrollo de
microfracturas dolorosas [29]. En cualquier caso, el
procedimiento es efectivo en pacientes con metastasis
oseas dolorosas localizadas y anade las ventajas de
poder realizarse de forma ambulatoria y permitir
realizar una biopsia cerrada de forma simultanea.

Las contraindicaciones de la ablacion por
radiofrecuencia incluyen la imposibilidad de acceder
con la aguja a la lesion de forma segura; si existen
estructuras fundamentales, sobre todo nerviosas, a
poca distancia de la lesion; y el asiento subtucaneo de
las lesiones a tratar.

Crioplastia percutanea

La congelacion para la destruccion terapéutica
de los tejidos se desarrolld en Inglaterra, en 1845,
cuando James Arnott describié el uso de soluciones
saladas congeladas para congelar algunos tumores
malignos, observando que reducian su tamano y el
dolor [31][32]. A principios de los afnos noventa se
mejoraron las técnicas de congelacién gracias al
diéxido de carbono solidificado y, posteriormente, al
nitrégeno liquido y oxido nitroso. En la actualidad, con
el argén y un menor diametro del aplicador, la técnica
es mas facil, al igual que posible en diferentes
emplazamientos. Como en la ablacion por
radiofrecuencia, la crioplastia percutanea se uso
inicialmente en lesiones tumorales no esqueléticas,
habitualmente hepaticas y renales. En el tratamiento
de lesiones oseas Sewell et al. [33] publico efectos
analgésicos postoperatorios mantenidos en el tiempo
en 14 pacientes con 16 tumores.

Debido al tamano de la sonda y a la falta de
aislamiento adecuado, el uso de dispositivos de
primera  generacion se limit6 al contexto
intraoperatorio y a procedimientos abiertos. Sin
embargo, el desarrollo de criosondas selladas de
pequeio diametro (de 1,7 y 2,4 mm) y el aislamiento
longitudinal ha permitido el uso percutaneo de los
dispositivos y un mejor control del tamano y la forma
de la zona a tratar.

Las criosondas se insertan percutaneamente en
el tejido con el paciente bajo anestesia general o
sedacion consciente y, a su través, se fuerza el gas
argon. La rapida expansion de éste provoca un
enfriamiento en pocos segundos, con temperaturas que
alcanzan -100°C, creandose una bola de hielo que es
visible. La descongelacion activa de esta bola de hielo
se consigue instilando gas de helio, en vez de argon, en
la criosonda. Una Unica criosonda produce una bola de
hielo de unos 3,5 cm de diametro; y el uso de multiples
criosondas permite generar bolas mayores, de mas de 8
cm de diametro, posibilitando el tratamiento de
lesiones mas grandes, ademas de permitir adaptar la
forma de la bola a la de la lesion.

La zona de ablacion puede delinearse variando
la geometria de la localizacion de la sonda, del mismo




modo que pueden usarse hasta ocho criosondas
independientes a la vez, reduciendo el tiempo de la
intervencion en lesiones amplias. Ademas, la ablacion
sincronizada con varias criosondas elimina posibles
enfermedades residuales en la interfaz de las zonas de
superposicion.

La muerte celular por crioablacion obedece a
dos mecanismos: a la formacion de hielo intracelular y
a la deshidratacion celular. La congelacion rapida en la
punta de la sonda provoca la formacion de hielo
intracelular y la consiguiente destruccion celular. A
mayor distancia de la sonda, el enfriamiento gradual
genera diferencias osmoticas en la membrana celular
que deshidratan secundariamente las células y
producen su muerte.

Como inconveniente relativo, los tratamientos
de crioablacion requieren mas tiempo que la ablacion
por radiofrecuencia. Si en ésta la duracion de las
intervenciones es corta, de cinco a diez minutos, cada
ciclo de congelacién-descongelacion-congelacion en la
crioablacion necesita entre 25 y 30 minutos, con 10
minutos adicionales de calentamiento antes de la
eliminacion por sonda [30].

Cementoplastia

La cementoplastia es una extension del
concepto de vertebroplastia y consiste en la inyeccion
de cemento 6seo con contraste en una cavidad o6sea
para estabilizar mecanicamente el hueso y aliviar el
dolor. Para realizarla, guiados por imagenes (TC o RM),
se introduce percutaneamente una aguja en la lesion y,
a su través, se inyecta contraste para asegurar la
localizacion y evaluar su patron de relleno. Después se
inyecta PMMA en la cavidad bajo control fluoroscopico
constante. Aunque se prefiere el relleno completo del
defecto, esto no siempre es necesario para la
estabilidad. Adicionalmente algunos autores han
recomendado radiar la localizacién tras el
procedimiento para asegurar el control local del tumor
[30].

Entre las complicaciones de la cementoplastia,
destacan, por su gravedad, el embolismo pulmonar y
las fracturas [34][35]. Las fugas de cemento a las
partes blandas y, en las lesiones acetabulares, a la
cavidad pélvica, se intentarian reducir y controlar con
las pruebas de imagen.

Cotten et al. [34] publicaron el resultado de la
cementoplastia acetabular en el tratamiento de doce
lesiones periacetabulares que, aproximadamente 3
semanas después de la intervencion, también
recibieron radioterapia. Nueve pacientes obtuvieron
alivio del dolor con el discurrir el tiempo, con mejora
de la movilidad y de la marcha desde el tercer dia. Por
su parte, Kelekis et al. [35] trataron 14 pacientes con
23 lesiones ubicadas en las ramas puUbicas, superior e
inferior, y en la tuberosidad isquiatica con dolor
refractario a la radiacion y terapia narcotica. Al cabo
de un seguimiento medio de nueve meses observaron

que el procedimiento aliviaba el dolor de forma
efectiva en el 92% de los pacientes.

Cementoplastia y ablacion por radiofrecuencia

Especialmente en metastasis voluminosas que
sobrepasan los limites del hueso, algunos prefieren la
ablacion a la cementoplastia [30]. En aquellos casos
una terapia combinada puede ofrecer efectos
sinérgicos, con control local del tumor, estabilizacion y
analgesia. El procedimiento comienza con la ablacion
por radiofrecuencia, después de la cual se inserta y
posiciona en la lesion y con control de TC una aguja a
través de la que se inyecta el PMMA bajo radioscopia.
La necrosis isquémica producida por la ablacion
facilitaria una distribucion homogénea del cemento en
la lesion.

Toyota et al. [36] trataron 17 pacientes adultos
con 23 metastasis 6seas de 5 cm de tamaino medio
(rango: 2 - 12 cm), obteniendo buenos resultados en
todos los casos que se siguieron durante una media de
dos afnos. La duracion media del alivio del dolor fue de
siete meses; mientras que 3 pacientes presentaron
recidiva del dolor entre dos semanas y tres meses
después del tratamiento. Los resultados exitosos en
una serie similar de Nakatsuka et al. [37] alcanzaron el
96%. Los efectos locales se evaluaron mediante RM con
contraste y la necrosis tumoral se observo en el 71% de
los casos. El dolor se alivio durante la primera semana
en todos los pacientes, aunque recurrid, en cinco, al
cabo de una media de 5 meses. Los autores
concluyeron que la combinacion de cementoplastia y
ablacion por radiofrecuencia era un tratamiento
alternativo valido.

METASTASIS VERTEBRALES
Epidemiologia

La columna vertebral es el lugar mas frecuente
de localizacion de metastasis dseas y entre el 40% y el
80% de los pacientes con cancer las presentan en el
momento de su muerte. En Estados Unidos se calcula
que cada ano se producen unos 18.000 casos nuevos de
metastasis vertebrales.

Objetivos e indicaciones del tratamiento
quirdrgico

Los objetivos del tratamiento quirdrgico de las
metastasis vertebrales se resumen en proteger o
mejorar la funcion neuroldgica interfiriendo lo menos
posible en el tratamiento sistémico, certificar el
diagnostico antes del tratamiento y aliviar el dolor para
recuperar la funcion previa, la movilidad sin ayuda vy,
cuando sea posible, mejorar la calidad de vida cuanto
antes [38-40]. Con esos fines, las indicaciones incluyen
el déficit neurologico por compresion, la accesibilidad
quirdrgica de la lesion y el dolor intratable. También
estd indicado para establecer un diagnostico
histologico, para lograr el control local de la
enfermedad a largo plazo, tratar una inestabilidad
(inminente o real) y prevenir y/o reducir deformidades.




La necesidad de un diagndstico anatomo-
patologico precisa mas explicaciones. Los pacientes
con historia personal de cancer presentan afecciones
vertebrales que no necesariamente son metastasis,
como infecciones o tumores benignos, al igual que las
personas sin cancer. Un caso particular es el de la
lesion vertebral en un paciente con cancer sin
diagndstico de metastasis, en el que habria que
verificar antes de comenzar cualquier tratamiento si
aquélla tiene relacion con la enfermedad neoplasica.
Incluso si un paciente presenta metastasis en otra
localizacion conviene realizar una biopsia para obtener
muestras para el analisis patoldgico y cultivo
microbioldgico antes de iniciar el tratamiento, sobre
todo cuando la sintomatologia, la analitica y el
diagnostico por la imagen no son concluyentes.

Las causas del dolor en las metastasis
vertebrales pueden ser varias: la invasion tumoral de
un cuerpo vertebral, una fractura patologica,
inestabilidad y/o el compromiso de una o mas raices
nerviosas o de la médula espinal. La inestabilidad
vertebral, por su parte, es dificil de cuantificar, pero
existen varios sistemas para su valoracion [41][42].

Hecha la indicacion quirGrgica, deben
descartarse contraindicaciones de la intervencion tales
como un mal estado general, anemia, coagulopatias,
hipercalcemia, una esperanza de vida corta o la
imposibilidad para conseguir la fijacion esquelética si
la reconstruccion forma parte del plan quirlrgico. La
esperanza de vida es especialmente dificil de predecir,
pero el cirujano y el oncologo médico deben tratar de
realizar el mejor calculo posible. Creemos que la
esperanza de vida apropiada antes de someterse a una
cirugia vertebral importante debe ser de, al menos,
tres meses, aunque es arbitrario y depende de cada
contexto clinico concreto.

Existen varios algoritmos para guiar la toma de
decisiones en pacientes con enfermedad metastasica
vertebral. El de Tomita et al. [43] es una version
revisada de la puntuacion de Tokubashi e incluye la
consideracion de la agresividad del tumor y el grado de
metastasis esquelética y visceral. Los puntos se suman
para concluir en una puntuacion total que, a su vez, se
vincula a los tratamientos, que varian desde la
reseccion tumoral total en bloque a los cuidados
paliativos. El sistema de Walker et al. [44] consiste en
una secuencia de preguntas sobre déficits neurologicos,
estabilidad, dolor y la respuesta del tumor a la
radiacion que aconsejan o no el tratamiento quirtrgico
(Tabla 1) (Figura 3).

Resultados del tratamiento quirdrgico

Entre 1980 y 2000 se sucedieron estudios en los
que se concluyé que la descompresion quirdrgica
correcta mejoraba la funcion neurologica en cerca del
80% de los pacientes con metastasis vertebral [45][46].
Klimo et al. [47] realizaron un meta-analisis de 28
articulos publicados entre 1984 y 2002 sobre el tema.

Los datos se extrajeron de 24 articulos en los que 999
pacientes fueron intervenidos y de 4 articulos con un
total de 543 pacientes que recibieron radioterapia, con
un nivel de evidencia medio de Ill. De entre los
pacientes del grupo intervenido, 843 fueron capaces de
caminar tras la cirugia, mientras que pudieron hacerlo
357 de los 543 no intervenidos. De 384 pacientes
incapaces de caminar antes de la intervencion
quirlrgica, 228 recuperaron la capacidad para hacerlo,
mientras que 79 de 265 pacientes que no podian
deambular antes de la radioterapia pudieron hacerlo
posteriormente. Con todo, los pacientes tratados
quirdrgicamente tenian 1,3 veces mas probabilidades
de reanudar la deambulacion tras la cirugia que los
pacientes tratados con radiacion y dos veces mas de
recuperar la funcion deambulatoria tras tenerla
perdida antes del tratamiento. Los indices globales de
éxito respecto a la capacidad de caminar fueron del 84%
y del 66% tras la cirugia y la radiacion,
respectivamente. Los autores observaron que el estado
neuroldgico, la salud global, la extension de la
enfermedad (vertebral o extravertebral) y el tipo de
lesion primaria afectaban, todos ellos, a la seleccion
adecuada del tratamiento.

Patchell et al. [48] publicaron los resultados de
un estudio prospectivo aleatorizado multicéntrico y no
ciego de pacientes con un tumor metastasico causante
de compresion de la médula espinal tratado con cirugia
seguida de radiacion (50 pacientes) o solo con
radiacion (51 pacientes). La capacidad para deambular
se consiguié en un numero mas elevado de pacientes
en el grupo de la cirugia (43 de 50 -84%-) que en el de
radiacion (29 de 51 -57%-). Ademas, de 16 pacientes
incapaces de caminar en el momento de la
intervencion, 10  recuperaron la  capacidad
posteriormente; frente a sélo 3 de los 16 pacientes que
no podian hacerlo antes de la radiacion. También se
observd que los pacientes del grupo de radioterapia
que perdieron la capacidad ambulatoria y se
sometieron a descompresion quirdrgica no progresaron
tan bien como los que fueron inicialmente intervenidos.
Los pacientes tratados con cirugia recuperaron la
capacidad para caminar durante un periodo
notablemente mayor de tiempo (122 dias) que los
tratados con radioterapia (13 dias). En definitiva, la
diferencia entre uno y otro grupo fue significativa y
motivé la interrupcion del estudio dada la gran
diferencia en el efecto del tratamiento entre ambos
grupos. La conclusion fue que la cirugia descompresiva
directa combinada con radioterapia postoperatoria era
superior al tratamiento exclusivo con radioterapia en
pacientes con compresion de la médula espinal causada
por metastasis.

La idea de realizar una descompresion
quirlrgica primero y administrar radiacion después ha
sido apoyada por otros estudios [49][50]. Wise et al.
[50] analizaron las complicaciones en un estudio
retrospectivo de pacientes sometidos a intervencion
quirdrgica, 45 con radioterapia preoperatoria y 43 sin
ella. De los 45 pacientes con radiacién preoperatoria, 6
presentaron una complicacion mayor y 10 una menor.
En el grupo de los pacientes tratados inicialmente con
cirugia, 4 registraron complicaciones mayores y 3, una
menor. Todas las infecciones profundas de la herida




Tabla 1. Algoritmo terapéutico para pacientes con metastasis vertebral.

|. Factores prondsticos

Puntuacion Tumor primario Metastasis visceral* Metéastasis 6sea**

Crecimiento lento
(mama, tiroides)

Solitaria o aislada

Crecimiento moderado

(rifion, Gtero) Tratable Multiple

Crecimiento rapido

(pulmon, estémago) Intratable

Il. Puntuacion de prondstico del tratamiento

Puntuacion Objetivo terapéutico Estrategia quirargica

2-3 Control local a largo plazo Reseccion amplia o marginal

4-5 Control local a medio plazo Resecion marginal o intralesional
6-7 Alivio a corto plazo Cirugia paliativa

8-10 Cuidados terminales Tratamiento de apoyo

* Sin metastasis visceral = 0

** Incluida la metastasis espinal

(Adaptado con autorizacion de Tomita K, Kawahara N, Kobayashi T, Yoshida A, Murakami H, Akamaru T: Surgical strategy for
spinal metastases. Spine 2001; 26:298-306)
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Figura 3. Algoritmo terapéutico para pacientes con metastasis espinal. (Adaptado con autorizacion de Walker MP, Yaszemski MJ,
Kim CW, Talac R, Currier BL: Metastatic disease of the spine: Evaluation and treatment. Clin Orthop Relat Res 2003;415:S165-
S175).




quirtrgica ocurrieron en pacientes con radioterapia
preoperatoria.

RESUMEN

e El manejo de las metastasis 6seas ha cambiado
considerablemente en las UGltimas décadas, en
paralelo a la mayor longevidad de los pacientes
con cancer, al uso de bifosfonatos y a la
disponibilidad de nuevas modalidades
terapéuticas.

e La certeza diagndstica antes de cualquier
tratamiento es fundamental.

e La decision de una estabilizacion quirtrgica se
basa no soélo en aspectos estructurales, sino
también en la longevidad esperada del paciente,
en objetivos de actividad y en preferencias.

e Los procedimientos minimamente invasivos son
opciones excelentes para el tratamiento de
metastasis Oseas en pacientes en los que una
intervencion quirGrgica convencional no es
deseable.

e Pacientes seleccionados con metastasis espinales,
especialmente aquéllos con compresion medular,
pueden beneficiarse de descompresion y/o
estabilizacion.
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