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Caso Clinico

Osteosarcoma telangiectasico de
fémur en un varén joven.

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

Resumen

El osteosarcoma telangiectasico es una lesion maligna rara que constituye aproxi-
madamente un 2,5 % de todos los osteosarcomas primarios. Ha sido asociado con
un curso mds agresiva que ¢l osteosarcoma convencional en series clinicas gran-
des. Por su comportamiento clinico, aspectos radioldgicos e histopatoldgico es
muy semejanle a otros tumores benignos como ¢l quiste seo aneurismadtico. Pre-
sentamos el caso de un  paciente masculino de 24 afips de edad sano, con dolor
cronico en su rodilla izquierda como dnico sintoma. Fue diagnosticado con es-
ta rara forma de osteosarcoma y amputado. Reeibid 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 ostcosarcoma y difcrenciarla de lesio-
nes benignas porque solamente la reseccion, como tratamiento, conlleva un pro-
nostico reservado, mientras que si se adiciona quimioterapia. la expectativa de vi-
da mejora. Ademds de esto, es importante recordar esta entidad en el diagnésti-
co 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 més frecuente del hueso, excluyen-
do a las hematopoyéticas. La mayoria se origina de novo, en la metafisis 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 en-
fermedad de Paget. los multifocales. la variante telangiectdsica y aquellos locali-
zados en huesos craneofaciales o vértebras, lienen mal pronéstico. ™" La edad, el
sexo o el embarazo no parecen de significancia al respecto. "" Existen variantes mor-
fologicas entre estas el osteosarcoma telangiectasico (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 mejora-
do considerablemente. acercindose mucho al de su contraparte. Reconocer esta va-
riante como tal es importante, ya que si es tratada con reseccion, sélo el prondstico
es peor que el del convencional, en tanto que si se combina con quimioterapia. la
sobrevida mejora sustancialmente.
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Presentacién del caso

Masculing de 23 afios | sano ¥ deportista, presemd doboy
por aproximadamente 2 afios en la rodilla saguierda, sin ma-
sa focal ni ofros signos; ¢l dolor smmentd en intensadad v fre-
cucncia de aparicidn v acodio a consulta mddica en noviem-
bre de 2001, Se documentd m-
diolégicamente una lesida cn el
tereio inferior del fémur izquicr-
do. litica con formacion de cavi-
dades guistics v sin afeocion
del penostio. Fue intemado £n ¢l
Hoapitsl México v se completa-
i how csldios con eamagrafia,
en la cual s¢ observo gn drea de
hipercapiacion en el tercio distal
del 1dmur zguierdo, con algunas
eonas folodeficientes on su inle-
nor (figura 11 sugestivo de le-
sin peoplisica destructiva del
hweser; oo se dentificaron zonas
de lupercaprtacion de caracteris-
teis (umerales en otras regie
nes el cuerpo,

Se realizd biopsia, la coad
mostid g lesidn osca malig-

mit. con abundante necrosis ¥ cé-
lulas apaplisicas, pleomorficas:
abundintes, mitosis aupieas, of-
lulas gigantes multinucleadas v
excusas Aomas de prochiceion de
osteoide mligno, en up cstroma
fibroblistico con vasos sanguincos diltados v cavidides
yuistivas Henas  de sangre. (hizor 2A)  Se le amputd el
micmbio en  fehrers de 2002 ¥ ¢l ejido neoplisico de Ia
mestrd  feni: los nusmas caracleristicas
descritas  en la hiopsia previa. El pacienic
conlined & meses con Juimiolerapia a base
e epirrubina v cisplaino. Ep avowo de
MWL e confinmaon  WREsESs en e} pol-
man devecho (fippra 31 medmainicas v
costales. El pacienie solo habia corsado con
cuxdro de tos no productiva, sin otros sinto-
mas, Actualmenie se encucnira coa vida, a
15 meses del diagnostico imicial.

Figura 1, Gamamagrama
dsae. Nolesa la presencin de
leson de aspecto guislico a
niviel e lercio dislal dal e
mwr izquierdo (Flecha )

&la en hueso. Se observa marcado pleo-
marfisme d# Ias células estromales, la pra-
senca de cehdas mulfircieatss de aspec-
1o maligna (Flecha larga), figuras de mitosis
aliplcas (Flacha corta) y poca produccion

de ostooide |

Discusion

Dado et aspecto rudioldgico de 1a lesidn, los principales
diagndsticos diferenciales que se plantearon clinicamente
incluyeron el quiste 0se0 ancurismidtico, el tumor de oflulis
giganies del hueso, ¢l granuloma cosindfilo, y el carcinoma
metastasico. Todas estas neoplasias Tveron consideradas pre-
vias & la biopsia. Los critenios  paga ¢l diagndenco del OST
incluven:

I} lLesiin radiolégica puramente destructiva con aspecio de
un guiste Gsen ancunismdtico,

I} Hallazeo macroscopion de espacion wepacados por wop-
0%, 0 una gran cavidad que contiene sangre.

111 Histologicamente. lo presencia de espoacios scparados
por septos, los que conticnen eélulus de malignas. muy pleo-
morficas. “"' Las claves diterenciales lustoldgicas son el as-
pecto makigno de Yo oflula estromal v e de ta célula gigante
mulunucleada, come se muestra on i lgura 2. Para algunos
autores la Formacidn clarm de osteoide s indispensable paru
la clusificacion como O8. contrario o lo planteado por olros,
quienes alegan gue la pocs produceton de osteoide gue  ca-
racrerizi al OST v el muestian conviesuinul, o siempre per-
milen visaalizar su presencia enoesti vaname wmoral "
preseate caso apoya ladltima de las posiciones, pero | pro-
duccidn de osteoule no se aprecio en cantidud. En Ja mayo-
ri de los cortes histoldgicos no se descarmo ln mabipnidad del
mor ¥ esta quedd comprobada por un comporamicnto
bioldgico maligno, ya que posteriormente se detectaron me-
uistosis pulmonares, medinstimeas ¥ costales. La localiza-
cion de este wmor én el mur distal e la mas tipica . Los
sintomas comunes son dolor y lumefaceidn, La fractir pa

toldgica es miis frecuente en ¢l DST convencional, En este
eas0 3 dolor crociente pudo sstar asoCiado 3 mecroiractoras.

Figura 28 Aspecio histoldgico de un
quiste oseo aneunismalico, Notese 1z si
militud el sstroma con of del QST no
chaEtants ¢l agpacta bonigno de la cella
astromal, con escasoz de mitosis, asi co-
ma |a prasencla de celulas gigantes de
aspeclo no mahgno (Flechas) ayudan en
el diagnostico dilerensial



Figurg 3. Histologia de la Metastasis pulmonar, gue
muestra figuras histoldgicas semejanies & las chservadas
gn &l tumor primario de hueso, Debe recalcarse |a poca
produccion de pslepide maligno v 1a presencia de espa-
cins vasculares (Flechas)

se ha documentado también o presentacion  mullicéntrica,
sincrinica o metacranica, en focalizaciones afipicas como ef
craneo, en |n hase de este, o en sitoes en la mandibula (exlra
esgueldticosy " EL esudio gamagrifico de wdo el esque-
letor permitid descartar estas varianies de presentacidn,

Ll prondstico para ¢l O8T ha mejorado en los dltimos
afos, con sobrevidus libres de enfermedud del 706 a 5 afos
o s, La QT necadvovante (prequirdrgical, con alias dosis
de metotrexate v cisplatine juega un rol fundamental pero no
del toda coantificado. Las recurrencias locales son frecuen-
les en pacientes gue o tovieron una buena respuesta a la QT
preoperatoria, Lo anterior se evilda con base en la extension
de Ta necrosis tumoral post QT

Purcentes de necrosis lumoral post QT de més del Y05
Hndicador de buenu respuestal son encontrados en el 88% de
bos CIST. v ello se asocia con un mejor prondsicn, excepto
en cabeza y cuello, donde la mala respuesta o la QT neoad-
yuvante es mis frecuenie, hasta en el 73% de los casos, Al-
punos reportan hasta un 60 % de curacion con regimenes
agresivos de OT preguinirgica y hasta un B0% de preserva-
cian de miembro en cllos. meniras que olros no encuentran
diferencia signilicativa, con o sin QT necadjuvante =¥, En

el presente caso la recurrencia local no ha sido docwimnentada,

hasta la fecha de cierre de este informe. No obstante, la au-
senche de CFY necadinvante {progquirfnmion ) ne peromitic eva-
luar la respuesta del tumor a clla, establecer 2] prondstico
con base en ella, ni comparar la evalucion del paciente can
ta de series antes citadas,

Ll pulmon es une de los sinos de mavor prevalencia de
metastasis para estas neoplasias, con un 98%., seguido por
huesos, pledra v corazdn: 37%, 33 %y 200, respectivamen-
te. Lo reseccion de nddulos metastasicos del pubmon parece
prolongar 1g sobrevida en alpunas series 7. En esie enfermo
los nekdubos fueron removidos, incluyendo el tumor presente

en el hilio pulimonar y la pared wricica. Lo FAL tende o estar
clevada con menos frecuencia en ¢l OST (7145 que en el 0%
{32%:) convencional; respectivamente, la elevacion en ¢ pri-
M) PR ASOCHISe o (i RIS fosi oo metasiags, -
La A se encontd en 85 U /L (rango necmal 32-92 100 L)
pese a ello hubo metastasis o los siete meses del diagnosico
inicial.

En conclusion, presentamos un caso de OST en un vardn
Joven, por lo derds sano, con una histologia Upcs de estas
lesiones. excepto por la escasu produccidn de osteoide, que
ilustra cdmo el dolor erdnico de un miembro. pese a apuren-
tar ser incspecilica v benigno, debe impulsar al médico tra-
tante o obtener dyuda diaondstica radiologica e histoputold-
gica pronti. Astmismo, se ilustra el comportamiento tpico
de ung lesian altamente inlrecoente. gue debe ser considera
da en el diagndstico dilerencial radioldgico e histopalolasicy
de otras lesiones mds comunes, como el guisie Gseo apeurs-
miiticn o el lumar de oflulas gizantes .

Abstract

Telangicolatic osteosarcoms is o rare mulizonant lesion which
constituees abous 2.5 9 of all primury osteosarcomas. [ oy
i mare agaressive course than conventional osteosurconie as
seen in large clincal series. By its clinical behavior, radiola-
wical and histopathological uspects. ilis very similar 1w ol-
her benign hwmars, such as aneurismatic homy oysi We pre-
sent here the case of a 24 vear old male. with chronic pain
in his left knee as only svmpom, e was diagnosed wath
this rare  form of osteosarcoma. amputated  and  then recer-
ved o six month chemateraphy regimen. atter that, leng and
thoracie wall metasiasis were found, Therelore, recognition
of this variant of esteosarcoma and its differentialion from
henign lesions 1 important becanse resection alone carries
poor  prognosis, whereas iF chemotherapy is added 1o the
trentrment plun the lile expectancy improves, This condition
should be kept iy mind in the dilterential diagnosis of limh
pain among young and healthy people .
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