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Resumen (espafiol)

El Adamantinoma es un tumor 6seo primario de bajo grado de malignidad poco frecuente. Su presentacidén es rara en
edades pediatricas, por lo que puede ser confundido con otras entidades tumorales caracteristicas de la nifiez y la
adolescencia. Se reporta el caso de una adolescente de 12 afios de edad con aumento de volumen y dolor intermitente en
miembro inferior izquierdo, el cual fue manejado como un osteosarcoma. Posterior a estudios inmunohistoquimicos se
concluye el diagnéstico de adamantinoma y se procede a resolucién quirdrgica con buena evolucidn clinica.

Palabras clave (espafiol)

Adamantinoma, tumor dseo, paciente pedidtrico.

Abstract (english)

Adamantinoma is a rare, low grade, primary bone malignant tumor. Its rate of appearance on pediatric ages is minimal;
therefore it could be misdiagnosed with several tumoral entities typical of childhood and puberty. We report the case of a
12-year-old teenager who coursed with increase of volume in the calf accompanied by intermittent pain, which was

managed as osteosarcoma. After immunostaining tests were performed, the diagnostic of adamantinoma was established,
leading to its surgical resolution and positive clinical outcome.

Keywords (english)

Adamantinoma, bone tumor, pediatric patient.

Introduccién que determinan su clasificacion. Se localiza mas
frecuentemente en los huesos largos. Se observa
. . . . mayor incidencia en individuos entre 25 y 35 afios de
El Adamantinoma es un tumor dseo primario . o,
. . . edad, siendo extremadamente raro en pediatria (2).
de bajo grado de malignidad. Se caracteriza por i . o
S . s Sélo 3% de casos registrados se presentan en nifos
presentar una composicion histopatolégica bifasica de .
.. - . menores de 10 afios. (3).
predominio epitelial y componentes osteofibrosos (1)
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Figura 1. TAC con reconstruccién 3D de tibia y peroné.
Lesion litica en tercio proximal de tibia.

Las manifestaciones clinicas son de aparicion
insidiosa y de curso lento. Los signos y sintomas van a
depender de la extensidn y localizacidon del tumor; el
mas comun es el aumento de volumen con o sin dolor
de la zona afectada. (4).

Se presenta un caso de adolescente femenina
con lesion en diéfisis proximal de tibia izquierda, de
seis meses de evolucién, con diagndstico inicial de
quiste dseo aneurismdtico por estudio de imagenes y
de Osteosarcoma por histologia. La inmunotincion con
vimentina y citoqueratina permitié establecer el
diagnostico de adamantinoma.

Caso clinico

Se trata de adolescente femenino de 12 afos
de edad, quien presenté aumento de volumen en cara
anterior de pierna izquierda y posterior dolor
intermitente de 6 meses de evolucién. A su ingreso se
evidencia aumento de volumen de tercio proximal de
pierna izquierda en cara anterolateral, de consistencia
sélida, bordes definidos y ligeramente doloroso a la
palpacion.

Se indica tomografia axial computarizada
(TAC) con reconstruccion 3D (Fig. 1) que reporta lesién
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Figura 2. TAC corte coronal. Adelgazamiento cortical.

litica excéntrica expansiva que mide 3,9 x 7,3 cm a
nivel de la diafisis proximal de la tibia, con
adelgazamiento de la cortical (Fig.2), sin compromiso
del periostio (Fig.3) y presencia de matriz interna. Se
plantea el diagndstico de quiste dseo aneurismatico
sin descartar otras entidades.

Se toma biopsia incisional que reporta
“hallazgos histoldgicos cénsonos con osteosarcoma
osteoblastico bien diferenciado”. Recibe primer ciclo
de quimioterapia en espera de resultado de estudios
de inmunohistoquimica. (Fig. 4)

Las  técnicas de inmunohistoquimica
evidenciaron positividad para  vimentina vy
citoqueratina y concluye el diagndstico de
adamantinoma diferenciado.

En un segundo tiempo quirurgico se realiza
una reseccion amplia del tumor (Fig. 5) mas colocacion
de sistema de elongaciéon dseo tibial, sin
complicaciones. Se decide su egreso. En consultas
posteriores se evidencia paciente libre de enfermedad.

Discusion

El adamantinoma es un tumor maligno
primario de hueso de baja incidencia. Alrededor del
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Figura 3. TAC corte transversal. Lesidn excéntrica,
expansiva sin compromiso de periostio ni partes blandas.

0,4% de todos los tumores primarios 6seos son
adamantinomas (5). Tiene predileccion por los huesos
largos (6). Su localizacién en 80% de los casos es en la
diafisis de tibia, especificamente en la cortical anterior
(7, 8). En menor proporcion se ven involucrados el
peroné, humero, huesos de las manos o pies vy
mandibula (9, 1).

Se trata de una lesidn que ocurre con ligera
predominancia en hombres sobre mujeres, cuyo indice
de aparicion es mayor en individuos entre los 20 y 35
afios de edad (10, 11), y es inusual su presentacion en
los pacientes pediatricos, donde el osteosarcoma
representa el tumor maligno de hueso mas frecuente
(12). Se informa un caso de paciente adolescente
femenina con diagndstico de adamantinoma en tibia
izquierda, el cual es reportado como el primer caso en
los archivos de historias médicas del Instituto
Autéonomo Hospital Universitario de Los Andes
(ILA.H.ULA) en los ultimos 15 afios revisados.

La clinica se caracteriza por aumento de
volumen progresivo del area afectada que puede estar
0 no acompafiada por dolor e inflamacién de hasta 6
meses 0 mas de evolucion (9, 10). La paciente del caso
presentado cursé con aumento de volumen y dolor
intermitente de 6 meses de evolucion.

Imagenolégicamente se caracteriza por
defectos osteliticos, excéntricos, bien definidos vy
aumentados de tamano variable, sin reaccion
peridstica marcada (13). La TAC con reconstruccién 3D
del caso que se reporta informa lesidon excéntrica, litica
expansiva de la didfisis proximal de la tibia con
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Figura 4. Tincion inmunohistoquimica vimentina +,
citoqueratina +. H-E 100X.

adelgazamiento de la cortical y presencia de matriz
interna, sin compromiso del periostio.

Histolégicamente el adamantinoma se
caracteriza por  proliferacién  celular  bifasica
constituida por nidos y masas de células epiteliales,
alternando con &reas menos celulares, ricas en
estroma fibroso-laxo con presencia ocasional de
células gigantes multinucleadas (14).

Se clasifican en dos tipos: El adamantinoma
clasico, que presenta cuatro patrones histolégicos que
difieren en sus componentes epiteliales y ostofibrosos;
y el adamantinoma diferenciado o OFD-like
(osteofibrous dysplasia-like) que presenta un patron
semejante a la displasia osteofibrosa, con nidos
dispersos de células epiteliales (10, 14, 15). La biopsia
incisional del caso que se presenta reportd hallazgos
consonos con osteosarcoma osteoblastica bien
diferenciado, posteriormente con la técnica de
inmunohistoquimica se concluye el diagndstico de
adamantinoma diferenciado.

La Inmunohistoquimica permite establecer el
diagnéstico diferencial con otras patologias benignas y
malignas de hueso al demostrar positividad para
vimentina y para la citoqueratina (AE1/AE3), CK14 vy
CK19 en las células de los nidos epiteliales (14, 16, 17).
La inmunorreactividad ante la citoqueratina entre los
distintos  subtipos histolégicos del tumor es
indiferente, a pesar de existir una marcada variedad de
patrones celulares, lo cual sugiere una histogénesis
comun para los diferentes tipos de adamantinoma
(18).
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El adamantinoma es un tumor
radiorresistente y con poca quimiosensibilidad (14). El
tratamiento de esta patologia estd enfocado en la
preservacion de la extremidad afectada, realizando la
reseccion de la lesion tumoral con amplios margenes
oncoldgicos. El principal factor prondstico para
recaidas es el compromiso de los margenes quirdrgicos
y el subtipo histolégico, donde el adamantinoma
diferenciado se asocia a un mayor riesgo (19). Las
metdstasis a pulmén y ganglios linfaticos son
infrecuentes y tardias, incluso hasta 10 a 27 afios del
diagnédstico inicial, por lo que es necesario un
seguimiento a largo plazo (20, 21). En el caso
reportado se realizd la exéresis del tumor con
colocacidon de sistema de transporte 6seo. En las
consultas de seguimiento se informa evolucion
satisfactoria, libre de enfermedad.

El adamantinoma es un tumor éseo maligno,
poco comun en la edad pediatrica, en la que el manejo
multidisciplinario es necesario para establecer el
diagnostico, a fin evitar tomar conductas terapéuticas
inadecuadas. De alli la importancia de dar a conocer
este caso, que expone la naturaleza, presentacion y
evolucion de esta patologia.
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Figura 5. Tumor resecado en acto quirurgico.
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