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1. GENERALIDADES

Los tumores 6seos primarios se originan a partir de
células del propio fejido ¢seo y pueden ser benignos,
infermedios o malignos. Las lesiones no primarias inclu-
yen metdsfasis, mieloma vy linfoma. La clasificacion mas

utilizada es la de la OMS (2020) (Tabla 1).

2. EPIDEMIOLOGIA 2

Los tumores dseos primarios malignos representan me-
nos del 0,2% de todas las neoplasias, siendo por tanto
enfidades poco frecuentes.

En la practica clinica, las lesiones tumorales ¢seas mas
habituales son las de comportamiento benigno o pseu-
dotumoral, especialmente en pacientes menores de 30
anos.

En la poblacion pedidtrica y juvenil, los tumores malig-
nos mas frecuentes son el osteosarcoma, que suele apa-
recer entre los 15y 20 afios, y el sarcoma de Ewing,
fipico de edades inferiores a los 15 afios.

Tabla 1. Clasificacion practica de los tumores 6seos agrupados por linaje histolégico
y comportamiento biolégico. Adaptada de criterios tradicionales y parcialmente

basada en la clasificacion de la OMS 2020

BENIGNOS

INTERMEDIOS MALIGNOS

I. Formadores de hueso

e Osteoma
» Osteoma osteoide
» Osteoblastoma

« Osfeoblasfoma agresivo « Osfeosarcoma

II. Formadores de
cartilago

« Condroma

¢ Osteocondroma

¢ Condroblastoma

« Condroma fibromixoide

« Condrosarcoma
« Condroblasfoma agresivo

l. Tumor de células
gigantes

V. Tumores de la
médula ésea
(células redondas)

« Sarcoma de Ewing

e linfoma maligno

* Mieloma

» Tumor neuroectodérmico

V. Tumores vasculares

» Hemangioma
« Tumor glémico

« Hemangioendotelioma « Angiosarcoma

 Hemangiopericitoma

VI. Otros tumores del
tejido conectivo

« Fibroma desmoplasico
* lipoma
« Fibrohistiocifoma benigno

« Fibrosarcoma
* liposarcoma
« Fibrohistiocitoma maligno

VII. Otros

e Cordoma

» Adamantinoma
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En adultos, en cambio, predominan claramente las le-
siones dseas secundarias, principalmente las metdstasis
y el mieloma multiple. En general, los tumores éseos
son mds frecuentes en varones, con la excepcién del
tumor de células gigantes, que presenta una ligera pre-
dileccién por el sexo femenino.

Localizacién habitual
* Epifisis: condroblastoma, osteoclastoma
* Metdfisis: osteosarcoma, quiste éseo

o Didfisis: Ewing, metéstasis, mieloma, adamantinoma

3. CLINICA

El dolor es el sinfoma mds frecuente. Hasta en el 30%
de los casos, el dolor viene desencadenado por un
fraumatismo, pero no hay relacion causal. Este sinfoma
no siempre esté presente, pero es mds frecuente, infenso
y rebelde en los tumores malignos.

En ocasiones, el dolor revela complicaciones de la evo-
lucion o crecimiento del tumor (fracturas patolégicas,
malignizacion, compresion de esfructuras adyacentes. ...

la aparicion de una masa o bultoma también puede
ser el signo inicial de diagnéstico. La velocidad de

El TAC permite valorar mejor la maitriz ¢sea y la ofecto-
cion cortical. La RMN es superior para evaluar la exten-
sion inframedular v las partes blandas. El PET/CT aporto
informacién sobre la actividad mefabdlica y presencia
de metdstasis.

4.2. Diagnéstico de laboratorio

En la analitica pueden hallarse elevaciones de VSG,
LDH, anemia, disproteinemias (en mieloma), calcemia
y fosforemia. La fosfatasa alcalina se eleva en procesos
formadores de hueso y puede ser 0til como marcador
en el control evolutivo tras la reseccion.

Hay diversos marcadores inmunohistoquimicos de fu-
mores (linfoma CD20+, sarcoma de Ewing CD99+,
mieloma CD 138+). Algunos mefabolitos como el iso-
citrato deshidrogenasa, colesterol sérico y dcido araqui-
dénico se alteran durante el crecimiento o enfermedad
metastasica del osteosarcoma.

4.3. Biopsia

El diagnostico definitivo requiere biopsia. La biopsia
con frucut guiada es la opcién inicial en centros con
experiencia. La biopsia abierta debe realizarse solo
en casos seleccionados y siempre planificada por el

crecimiento de dicha masa se puede
relacionar con la posible malignidad
de esta. las masas mayores de 4 cm,
de répido crecimiento, consistencia pé-
frea, profundas a tejido subcuténeo, o
adheridas a esfructuras adyacentes de-
ben investigarse como sospechosas de
malignidad.

Borde bien
definido

Escleroso

Los tumores malignos o en fases avanza-
das pueden originar sintomas generales
como fiebre, astenia, anemia, hipopro-
feinemia u ofros sindromes paraneopld-

sicos. Ausencia de
reaccién
. S
2) peridstica
4. DIAGNOSTICO g

4.1. Diagnéstico por imagen

Sin masa de
partes blandas

la radiologia convencional es la prue-
ba inicial y orienta sobre la agresivi-
dad: las lesiones benignas presentan
bordes bien definidos, patrén geogra-
fico y ausencia de reaccion peridstica;
las malignas muestran bordes impreci-
sos, patron permeativo y reaccion pe-

LESIONES BENIGNAS

LESIONES MALIGNAS

Borde mal
definido

Modelo de
destruccion
geografico

Modelo de
ik destruccion

Reaccion
peridstica
agresiva

{en capas, sol radiante,

tridngulo de Codman)

Expansion
Ssea Destruccion

de cortical

Invasion de
partes blandas

ridsfica caracteristica (friangulo de Cod-

man, patrén “rayos de sol” o “peine”,
" " .

en “capas de cebolla”) (Figura 1).

Figura 1. Caracteristicas radiogrdficas diferenciales entre lesiones éseas benig-
nas y malignas "
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equipo quirdrgico que llevard a cabo la reseccién, ya
que conlleva mayor riesgo de diseminacion tumoral y
recidiva local. Requiere una técnica cuidadosa y pla-
nificacién adecuada para minimizar complicaciones.

® Redalizar una incisién minima, evitando abrir compar-
fimentos innecesarios y disecar tejidos adyacentes.

® Realizar una hemostasia cuidadosa. Evitar realizar
isquemia por compresion. No dejar drenaje o ha-
cerlo a través de la incisién.

e Enviar siempre muestras extras a microbiologia.

e f| borde de la lesién es la zona de crecimiento de
esta y por fanfo la mds rentable.

5. ESTADIAJE®

Clasificacién segun la 9.2 edicion del American Joint
Committee on Cancer [AJCC): basada en los parame-
fros T (tamafio del tumor), N (afectacién ganglionar),
M (metdstasis a distancia) y G (grado histolégico).
Factores pronésticos: tamaio >8 cm, localizacién
axial, necrosis, grado histologico.

6. PRINCIPIOS DEL TRATAMIENTO ?

El manejo de los tumores éseos varia segin su natu-
raleza benigna o maligna. En tumores benignos, la
conducta puede ser conservadora con observacion,
reservando la cirugia para casos con riesgo funcional
o sinfomas. En cambio, los tumores infermedios y malig-
nos requieren un enfoque multidisciplinar, combinando
cirugia, quimioterapia y en ocasiones radioterapia.

la cirugia debe realizarse con margenes amplios (el
famafo de estos depende de factores como la calidad
de los tejidos, proximidad a esfructuras neurovasculo-
res, enfre ofros) para minimizar el riesgo de recurrencia
local. Es fundamental evitar biopsias inadecuadas que
puedan favorecer la diseminacién tumoral. Lo amputa-
cién se considera Unicamente en situaciones selectas,
como compromiso neurovascular grave o fracaso de
la reconstruccion.

En el osteosarcoma y sarcoma de Ewing, el fratamiento
estandar incluye quimioterapia neoadyuvante seguida
de reseccion quirirgica y quimioterapia adyuvante,
siendo los profocolos MAP (metotrexato, doxorrubici-
na y cisplatino) los mas utilizados en osteosarcoma. La
radioferapia tiene un papel limitado, indicéndose prin-
cipalmente en sarcoma de Ewing, tumores inoperables
o para control paliativo.

Finalmente, la inmunoterapia v terapias antiangiogéni-
cas, como el anlotinib, estan en estudio y muestran pro-
metedores resullados en sarcomas refractarios, aunque
aln no forman parte del tratamiento esténdar.

7. TUMORES OSTEOFORMADORES

7.1. Tumores benignos

7.1.1. Osteoma : es una neoplasia benigna de creci-
miento lento, compuesta por hueso maduro compacto
o esponjoso. Se localiza predominantemente en los hue-
sos membranosos del craneo y los senos paranasales,
siendo infrecuente en huesos largos. Suele ser asintomd-
fico y se defecta incidentalmente en estudios de imagen.

En casos sinfomdticos o por razones estéticas, se consi-
dera la reseccién quirtrgica. La presencia de miltiples
osteomas puede asociarse al sindrome de Gardner,
una poliposis adenomatosa familiar con riesgo elevado
de malignidad gastrointestinal.

7.1.2. Osteoma Osteoide ¢ representa aproxima-
damente el 10-12% de los tumores éseos benignos.
Afecta principalmente a adolescentes y adultos jévenes,
con una mayor incidencia en varones. Se localiza fre-
cuenfemente en la cortical de la digfisis o mefadiafisa-
rio de huesos largos, especialmente en fémur y fibia.
Clinicamente, se caracteriza por dolor nocturno que
responde a antiinflamatorios no esteroideos (AINEs).

En estudios de imagen, se observa una lesion litica
pequefia (<2 cm) con un nidus central radiolicido y
esclerosis perilesional. El tratamiento de eleccién es la
ablacién por radiofrecuencia guiada por imagen, con
altas tasas de éxito y baja recurrencia.

7.1.3. Osteoblastoma ¥): es una neoplasia benigna
osteoformadora, mas grande y menos frecuente que el
osteoma osfeoide. Afecta principalmente a individuos
en la segunda v tercera décadas de la vida, con pre-
dileccion por el sexo masculino. Se localiza comin-
mente en la columna vertebral, especialmente en los
elementos posteriores. Clinicamente, presenta dolor no
relacionado con el ciclo circadiano y menos sensible
a AINEs. En imagen, se manifiesta como una lesion
litica expansiva >2 cm, con posible adelgazamiento
corfical y mineralizacién variable. El fratomiento incluye
reseccion quirdrgica o ablacién por radiofrecuencia,
con tasas de recurrencia entre el 10-44%.

7.2. Tumores intermedios

7.2.1. Osteoblastoma agresivo ©: es una variante rara
del osteoblastoma, presenta un comportamiento local-
mente agresivo y una mayor fasa de recurrencia.

Se presenta en pacientes jovenes, con sinfomas similares
al osteoblastoma clésico, pero con mayor destruccion
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bsea y posible invasion de tejidos blandos. Histolégi-
camente, muestra células osteobldsticas mas grandes
y atipicas, con actividad mitética aumentada. El tro-
famiento requiere reseccién quirtrgica amplia, y en
casos seleccionados, se considera la radioterapia ad-
yuvante.

7.3. Tumores malignos

7.3.1. Osteosarcoma ¥ es el tumor 6seo maligno pri-
mario mds frecuente, caracterizado por la produccién
de osteoide maligno. Afecta principalmente a adoles-
cenfes y adulfos jovenes, con localizacién preferente
en metdfisis de huesos largos, como el fémur distal y la
fibia proximal.

Clinicomente, se presenta con dolor progresivo, inflo-
macién y, en ocasiones, fracturas patoldgicas. En imo-
gen, se observa una lesion litica y blastica, con reac-
cién peridstica agresiva y extensién a tejidos blandos.

El fratamiento esténdar incluye quimioterapia neoadyu-

vante, reseccion quirlrgica amplia y quimioterapia ad-
yuvante, utilizando protocolos como MAP [metotrexato,
doxorrubicina y cisplatino).

la supervivencia a 5 aios ha mejorado significativa-
mente con esfe enfoque multimodal.
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