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Caso Clinico

Osteosarcoma telangiectasico de
fémur en un vardn joven.

Luis Carlos Mita-Alban', Rodrigo Alvarez-Ramirez?, Fernando Alvarado-Acosta’

Resumen

El osteosarcoma telangiectdsico es una lesion maligna rara que constituye apro-
ximadamente un 2,5 % de todos los osteosarcomas primarios. Ha sido asociado
con un curso mds agresivo que el osteosarcoma convencional en series clinicas
grandes. Por su comportamiento clinico, aspectos radiolégicos e histopatolégico
es muy semejante a otros tumores benignos como el quiste éseo aneurismatico.
Presentamos el caso de un paciente masculino de 24 afios de edad sano, con
dolor crénico en su rodilla izquierda como tnico sintoma. Fue diagnosticado
con esta rara forma de osteosarcoma y amputado. Recibié un régimen de 6 meses
de quimioterapia, después del cual le fueron encontradas metdstasis pulmonares
y en la pared tordcica.

Es importante reconocer esta variante de osteosarcoma y diferenciarla de lesiones
benignas porque solamente la reseccién, como tratamiento, conlleva un pronds-
tico reservado, mientras que si se adiciona quimioterapia, la expectativa de vida
mejora. Ademds de esto, es importante recordar esta entidad en el diagndstico
diferencial del miembro doloroso en gente joven y sana.

Descriptores: Sarcoma, hueso, radiologia, osteoide, quimioterapia, gonalgia .

Recibido: 06 de junio de 2003 Aceptado: 09 de noviembre de 2004

El osteosarcoma es la malignidad primaria mds frecuente del hueso, excluyendo
a las hematopoyéticas. La mayoria se origina de novo, en la metdfisis de los hue-
sos largos, " otros tumores lo hacen en el contexto de condiciones preexistentes:
post radiacién, postquimioterapia, en reemplazo de cadera. >° Los asociados a
enfermedad de Paget, los multifocales, la variante telangiectdsica y aquellos loca-
lizados en huesos craneofaciales o vértebras, tienen mal prondstico. 7 La edad,
el sexo o el embarazo no parecen de significancia al respecto. ° Existen variantes
morfoldgicas entre estas el osteosarcoma telangiectdsico (OST), que fue descrito
por primera vez por Paget en 1854. Usando criterios estrictos el OST es una lesion
bastante rara. El OST ha sido asociado con un curso mds agresivo que la variedad
convencional, no obstante se ha determinado que el prondstico del OST ha mejo-
rado considerablemente, acercindose mucho al de su contraparte. Reconocer esta
variante como tal es importante, ya que si es tratada con reseccion, sélo el prondsti-
co es peor que el del convencional, en tanto que si se combina con quimioterapia,
la sobrevida mejora sustancialmente.
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Presentaciéon del caso

Discusidén

Masculino de 23 afios , sano y deportista, presenté dolor
por aproximadamente 2 afios en la rodilla izquierda, sin masa
local ni otros signos; el dolor aumento en intensidad y frecuen-
cia de aparicién y acudid a consulta médica en noviembre de
2001. Se documentd radiolégicamente una lesién en el ter-
cio inferior del fémur izquierdo,
litica con formacién de cavida-
des quisticas y sin afeccion del
periostio. Fue internado en el
Hospital México y se completa-
ron los estudios con gamagrafia,
en la cual se observé un drea de
hipercaptacion en el tercio distal
del fémur izquierdo, con algu-
nas zonas fotodeficientes en su
interior (figura 1), sugestivo de
lesion neopldsica destructiva del
hueso; no se identificaron zonas
de hipercaptacion de caracterfsti-
cas tumorales en otras regiones
del cuerpo.

Se realizé biopsia, la cual
mostré una lesién dsea malig-

na, con abundante necrosis y
células anapldsicas, pleomorfi-  gigyrg 1.
cas, abundantes, mitosis ati-
picas, células gigantes multinu-
cleadas y escasas zonas de
produccién de osteoide maligno,
en un estroma fibrobldstico con
vasos sanguineos dilatados y cavidades quisticas llenas de
sangre. (figura 2A) Se le amputd el miembro en febrero
de 2002 y el tejido neopldsico de la muestra tenia las mis-
mas caracteristicas descritas en la biopsia
previa. El paciente continu6 6 meses con
quimioterapia a base de epirrubicina y cis-
platino. En agosto de 2002 se confirmaron
metdstasis en el pulmén derecho (figura
3), mediastinicas y costales. El paciente
solo habfa cursado con cuadro de tos no
productiva, sin otros sintomas. Actualmente
se encuentra con vida, a 15 meses del diag-
ndstico inicial.

Gamamagrama
o0seo. Notese la presencia
de lesion de aspecto quistico
a nivel de tercio distal del
fémur izquierdo (Flecha )

Figura 2A. Aspecto histoldgico de la neopla-
sia en hueso. Se observa marcado pleomor-
fismo de las células estromales, la presen-
cia de células multinucleadas de aspecto
maligno (Flecha larga), figuras de mitosis
atipicas (Flecha corta) y poca produccion

de osteoide .

Dado el aspecto radioldgico de la lesidn, los principales
diagndsticos diferenciales que se plantearon clinicamente
incluyeron el quiste 6seo aneurismatico, el tumor de células
gigantes del hueso, el granuloma eosindfilo, y el carcinoma
metastdsico. Todas estas neoplasias fueron consideradas pre-
vias a la biopsia. Los criterios para el diagndstico del OST
incluyen:

I) Lesion radioldgica puramente destructiva con aspecto de
un quiste éseo aneurismatico.

ITI) Hallazgo macroscépico de espacios separados por sep-
tos, o una gran cavidad que contiene sangre.

IIT) Histolégicamente, la presencia de espacios separados
por septos, los que contienen c€lulas de malignas, muy pleo-
morficas. 2% Las claves diferenciales histolégicas son el
aspecto maligno de la célula estromal y el de la célula gigan-
te multinucleada, como se muestra en la figura 2. Para algu-
nos autores la formacion clara de osteoide es indispensable
para la clasificacion como OS, contrario a lo planteado por
otros, quienes alegan que la poca produccion de osteoide que
caracteriza al OST y el muestreo convencional, no siempre
permiten visualizar su presencia en esta variante tumoral '+!6
presente caso apoya la dltima de las posiciones, pero la pro-
duccioén de osteoide no se aprecié en cantidad. En la mayoria
de los cortes histoldgicos no se descartd la malignidad del
tumor y esta quedé comprobada por un comportamiento bio-
I6gico maligno, ya que posteriormente se detectaron metdsta-
sis pulmonares, mediastinicas y costales. La localizacién de
este tumor en el fémur distal es la mas tipica >. Los sintomas
comunes son dolor y tumefaccion. La fractura patoldgica es
mads frecuente en el OST convencional. En este caso su dolor
creciente pudo estar asociado a microfracturas. Se ha docu-

Figura 2B. Aspecto histoldgico de un quis-
te 6seo aneurismatico. Nétese la similitud
del estroma con el del OST, no obstante
el aspecto benigno de la célula estromal,
con escasez de mitosis, asi como la pre-
sencia de células gigantes de aspecto no
maligno (Flechas) ayudan en el diagndsti-
co diferencial.
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Figura 3. Histologia de la Metdastasis pulmonar, que mues-
tra figuras histoldgicas semejantes a las observadas en
el tumor primario de hueso. Debe recalcarse la poca pro-
duccidn de osteoide maligno y la presencia de espacios
vasculares (Flechas)

mentado también la presentacién multicéntrica, sincrénica o
metacronica, en localizaciones atipicas como el craneo, en la
base de este, o en sitios en la mandibula (extra esqueléticos).
5179 E] estudio gamagréfico de todo el esqueleto permitié
descartar estas variantes de presentacion.

El prondstico para el OST ha mejorado en los dltimos
afos, con sobrevidas libres de enfermedad del 70% a 5 afios
o mas. La QT neoadyuvante (prequirtrgica), con altas dosis
de metotrexate y cisplatino juega un rol fundamental pero no
del todo cuantificado. Las recurrencias locales son frecuen-
tes en pacientes que no tuvieron una buena respuesta a la QT
preoperatoria. Lo anterior se evalia con base en la extension
de la necrosis tumoral post QT.

Porcentajes de necrosis tumoral post QT de mds del
90% (indicador de buena respuesta) son encontrados en el
88% de los OST, y ello se asocia con un mejor prondstico,
excepto en cabeza y cuello, donde la mala respuesta a la QT
neoadyuvante es mds frecuente, hasta en el 73% de los casos.
Algunos reportan hasta un 60 % de curacion con regimenes
agresivos de QT prequirtdrgica y hasta un 80% de preserva-
cion de miembro en ellos, mientras que otros no encuentran
diferencia significativa, con o sin QT neoadjuvante 2%, En
el presente caso la recurrencia local no ha sido documenta-
da, hasta la fecha de cierre de este informe. No obstante, la
ausencia de QT neoadjuvante (prequirtirgica) no permitié
evaluar la respuesta del tumor a ella, establecer el prondsti-
co con base en ella, ni comparar la evolucion del paciente
con la de series antes citadas.

El pulmén es uno de los sitios de mayor prevalencia de
metdstasis para estas neoplasias, con un 98%, seguido por
huesos, pleura y corazon: 37%, 33 % y 20%,respectivamen-
te. La reseccion de nédulos metastdsicos del pulmén parece
prolongar la sobrevida en algunas series 2. En este enfermo
los nédulos fueron removidos, incluyendo el tumor presente

en el hilio pulmonar y la pared tordcica. La FA, tiende a estar
elevada con menos frecuencia en el OST (71%) que en el OS
(32%) convencional; respectivamente, la elevacién en el pri-
mero parece asociarse a una mayor tasa de metdstasis. 30
La FA se encontré en 85 IU /L (rango normal 32-92 IU /L)
pese a ello hubo metdstasis a los siete meses del diagndstico
inicial.

En conclusion, presentamos un caso de OST en un varén
joven, por lo demds sano, con una histologfa tipica de estas
lesiones, excepto por la escasa produccion de osteoide, que
ilustra como el dolor crénico de un miembro, pese a aparentar
ser inespecifico y benigno, debe impulsar al médico tratante
a obtener ayuda diagndstica radioldgica e histopatoldgica
pronta. Asimismo, se ilustra el comportamiento tipico de
una lesién altamente infrecuente, que debe ser considerada
en el diagndstico diferencial radiolégico e histopatoldgico de
otras lesiones mds comunes, como el quiste dseo aneurisma-
tico o el tumor de células gigantes .

Abstract

Telangiectatic osteosarcoma is a rare malignant lesion which
constitutes about 2,5 % of all primary osteosarcomas. It has
a more aggressive course than conventional osteosarcoma, as
seen in large clinical series. By its clinical behavior, radiologi-
cal and histopathological aspects, it is very similar to other
benign tumors, such as aneurismatic bony cyst. We present
here the case of a 24 year old male, with chronic pain in his
left knee as only symptom. He was diagnosed with this rare
form of osteosarcoma, amputated and then received a six
month chemoteraphy regimen, after that, lung and thoracic
wall metastasis were found. Therefore, recognition of this
variant of osteosarcoma and its differentiation from benign
lesions is important because resection alone carries poor
prognosis, whereas if chemotherapy is added to the treatment
plan the life expectancy improves. This condition should be
kept in mind in the differential diagnosis of limb pain among
young and healthy people .
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