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INTRODUCCION

Las neoplasias del esqueleto son relativamente frecuentes en nifios y adolescentes.
"Difieren poco de las de los adultos, ya que en Ta presentacidn clinica, caracteris
ticas radiolggicas y patolégicas son semejantes, En México, de acuerdp al Registro
Nacional del Cancer, se encuentra entre las 10 neoplasias mis frecuentes en la e-
dad pedidtrica {tabla 1), en el Hospital Infantil de México ocupan el 82 lugar,
E) diagnostico diferencial de estas neoplasias varfa con la edad, ya que algunos
tumores como el mieloma no se han reportado en nifios y otros como el condrosarco-
ma se presentan rara vez; en cambio tumores como el ostessarcoma se encuentran
con mayor frecuencia en pacientes menores de 20 afios. (tabla 2). :
Los sintomas de estas neoplasias frecuentemente son inespecificos y se pueden con
fundir con manifestaciones de osteomielitis o de traunatismd; es comiin ver pacien-
tes que han sido tratados sintomdticamente. Por lo tanto el médico debe estar siem-
pre alerta ante la posibilidad de una neoplasia osea en aquellos nifios que presen-
ten una lesidn del sistema esquelético,

£l paciente debe ser revisado por un equipo interdiscipiinario que incluya a ciruja-
nos, ortopedistas, onc6logos y radidlogos. (1).

Los eximenes radioldgicos son indispensables. Aunque algunas caracteristicas radio-
16gicas no son especificas, estas pueden ayudar a indicar si una Tesién puede ser
maligna o benigna, tambien ayudsn en el diagndstico diferencial y alqunos casos en
e} diagndstico especifico. (tabla 3).

Con muy pocas excepciones. se deber§ 1levar a cabo una biopsia. ET sitio y tipo de
biopsia a menudo es determinado por las caracteristicas radioldgicas de la lesidn.
Aunque existen repprtes sobre 1a confiabilidad de 1a blopsia con aguja {2,3), en
nuestro medio alin se realiza a clelo abierto. Para el diagndstico preciso de una
lesidn osea, es necesario una buena correlacifn clinico-radiolégica y cuando sea
necesario una investigacifn bioquimica y hematoldgica complementaria (4).

E) diagndstico histopatolégico exacto es de suma importancia, ya que el prondstico
y €] tratanfento de estas neoplasias dependen del tipo histolégico de la. lesidn (5).
Al revisar la literatura mundial, se encuentra que cade vez hay mayor cantidad de
escrito sobre el tema. La Organizacidn Mundial de 1a Salud realizd un estudio so-
bre los tumores oseos y propuso una clasificacion de estos (6), que es en la que se
basan actuaimente 12 mayorfa de los autores; se han intentado otras clasificactones
(7), cuya utilidad es 1imitada. :




_ Existen estudios recientes que analizan a los tumores oseos en grupo de edad pedii-
trica {1,8) {tabla 4).
En nuestro medio existen dos revisiones de los casos del Hospital Infanti] de Méxi-
co, sin embargo, no son recfentes {9,10) y algunos conceptos en ellos vertidos ya
han sido superados.
La importancia de este trabajo reside en la necesidad de conocer los avances recien-
tes en el ‘diagnéstico de estas neoplasias, asi como para conocer y actualizar la fre
cuencia. real, localizacién, tratamiento y pronbstico de las neoplasias malignas pri-
mrias de los tejidos oseos en niffos.



MATERIAL Y METODOS

Se trata de un estudio retrospectivo de los casos diagnosticados
como tumores oseos malignos en el Departamento de Patologfa del
H.1.M. en el plazo competido de 1969 a 1983, excluyéndose los de
cabeza y cueltlo.

Se revisé 1a bibliografia del tema para conocer 1a biologfa de -
estos tumores y compararlos con los casos de nuestra serie.

"Se revisaron las laminillas y en algunos casos se hicieron recor

tes de los bloques de parafina. Los cortes fueron tefiidos rutina
riamente con HE, PAS, Tricrémico de Masson y reticulo, y en cier
tos casos se tuvo material para microscopfa electrinica e inmuno
peroxidasa con vimetina, queratina, mioglébina. oLl -antitripsina,
Los casos fueron diagnosticados de acuerdo a 1a clasificacién de
OMS (6).

La revisl@n de 105 casos se hizo junto con el Dr. G. Rambn Garc{a.

Médico Adscrito del seryicio de Patologia

Se revisaron los expedientes cl1inicos de los pacientes estudiados,
obteniéndose 1a edad, sexo, cuadro clfnico, localizacidn, diagnds-
tico clinico, datos de laboratorio, tratamiento y sobrevida.

"Se revisaron también los estudios radioldgicos para conocer 1a lo-

caltzacidn exacta de los tumores, y para hacer una mejor correla -

cibn.
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TABLA 2

-5

FRECUENCIA EN EDAD,SEXO Y PRONOSTICO DE LOS PRINCIPALES TUMORES OSEOS EN GENERAL (11)

63 Edfcidn, 1981: 132-1327

TUMOR EOAD M F MAS AFECTADOS LOCALIZACION PRONOSTICO
Osteosarcoma  10-25 3:2 ’ Femur,Tibis, Medula de 20X Promedio de 5 afigs
Hdwero,mandibula. . aetafisis de superviventia
perond
" Osteosarcoms
Yuntacondriat 30-60 1:1 Féaur, Tibia Area yuxtacorti- 80X Promedio de 5
Himero. cal de metafisis  alon de supsrvivencia
Condrosarcoma 30-60 3:1 Pclﬂn,conilln, Central-Médule de  SBajo grado 78%
Fénur, himero,vérte~  diafisfs, Moderado  53%
bra Periférico=corteza Alto 22X
. o pariostio de me- ’
tafisis
Condrosarcoms. 20-60 1:1 Crlmo., nandibula, Méduls o corteza Muy mal prondstico
mesenquinal .costilla, vértebra, de diafisis
pelvis
Tumor de célu- 20-40 4:5 Fdmur,Tibia Redio Epifisis y meta= 50X de recuperacitn
Las gigentss fisds 10% metastatiza
Potencistmente maligno
Sarcome de 5=20 112 um,mm,nhu, Mdula de diafi= Muy mali
tuing himero, costilla, sis o metafisis  Scbrevida 5 afos
perond de 20-30%
Linfosa malig= 30-60 1:1 Fémur, Pelvis,Vértebra, Midula de diafi- Sobrevids a 5 afos
no Histiociti- Tibia, himero, mandi=  sis o metafisis  de 22-50X
‘bula, crénee - :
Pieloma de cé= w-w' 2:1 Vértebra, aclﬂl,con- Médula de diafi= Difuso-Fatel
‘lulas ptasméti- tilla, esternén,cri= sis o epifasis tocalfzado-Controlable
11} ‘hao, K con radicterspia
Fibrosarcoma 20-60 1:1 Féour,Yibla,Mendibu=  Médula de meta=  Sobrevida a 5 affos de
La, homero™ - 1sis 28% ' ' v -
Cordona 40-60 2:1 Sacro=cocc igeo Curso lento
fecipital ,vértnhras ——— Invasién Local
43X metastatizan
a distancis
Fuente: . Rosai; Ackerman's Surgical Pathology



TABLA 3

DIAGNOSTICO DlFEREN:IAL ENTRE TUMORES 0SEQS DESPUES

DE LOS 4 AROS DE
SEX0 INDIFERENTE

BENIGNOS

MAL 1GNOS

- CARACTERES CLINICOS
Estado General Normal (afebril)
Adelgs2amiento: Ninguno

Dolor: Ninguno o ligero, intermitente,
Jocalizado.

Fractura sin trausatismo o con trau-
- matismo mfnimo.

" Volumen: Aumento con 1{mites precisos

Biomatrfa Hematica: normal
Sedim,. Golb,: normal
Quim. Sang.: normal

Evolucin: lenta
Metdstasis: no

Afectando mis o menos tardfamente én,
nifios (fiebre sin escalofrios)

Presente, més o menos varisble

Fractura después de seria impotencia
funcional,

Aumento mis o menos difuso. Falsa
fluctuacibn (aress de necrosis)

Anemia

Aumentada

Aumento fosfatasa alca]ina

Modiftcacidn de-las cifras de protefnas -

Mis_ o menos rdpida
S§ por via linfética o sanguinea.




Rldinlggicbs

Localizacidn: Esp. MetSfisis
Expanden corteza adelgazéndola
pero dejindola intacta {clara
zona de demarcacion}

Poca 0 nula reaccidn peridstica'

No invaden tejidos blandos

Sombra de tejidos blandos
adyacentes: Relativamente
-mutf_il o nula.

Metdfisis o didfisis.

Expanden: 1a corteza, 1a erosionan o
rompen_temporalmente, producen hueso
nuevo (calcificaciones especiales)
intercaladas con zonas de destruccidn,

Reaccién perifstica mis o menos marcada

Invaden tejidos blandos, invaden en
ocasiones zonas episisiarfas de cre- -
cimiento més o menos répido.

Relativamente grande'

Fitnte: Sierra Rol., Esparza J.M.:‘Tunor_es oseos primarios en nifies.
Bolet{n Médico de) Hospital Infantil de México 1960; 17: 507-549



TABLA 4

DISTRIBUCION DE 1873 TUMORES NALIGNOS EN NIROS ¥ ADOLESCENTES DESDE EL NACiIllENTO A L0515 ARCS u EOAD -

NUMERD DE CASOS

o DMLIN © HVOS CONSULTA TH WA SOHAONICZ TOTAL
Osteosarcoms 518 36 TR 0 12 54 1063

< ‘Ening's Sircom 20 i Y Tr o m I 547
Linfome . o 5 2 . - - )
Condrosarcoms w0 KU ? 1 1 2 6

. Fibrasarcoms: » 2 . . ¥ 2 50

. Cordoma 7 s . 1 4 - 2
‘m‘nmguu Fibroso - o 7 1 . - - 16
~Sarcoma Parosteal 7 5 - 1 - - 13
 Mamantinoms - 6 3 1 g - - 10
Mglosarcom 5 ' - - - 1 - . 6.
T .

. Condrosevcom . . . - R N
indiferenctado

- Nbrevisturas © . ToH - TEXAS CHELOREN HOSPITAL WA - ANDERSON HOSPITAL ,

Ptte Mttt de Saiunt bl y Jula AG. ¢ Skelatal tiors in chlren and adoescens




. CLASIFICACION HISTOLOGICA INTERNACIONAL DE LOS TUMORES 0SEOS 0.M.5. (6)

1 TUMORES. FORMADORES DE TEJIDO OSEQ

A BENIGNOS
~ Osteoma
- Osteoma osteoide y osteoblastoma

B .- MALIGNOS

- Qsteosarcoma (sarcoma osteogénico)
- Osteosarcoma yuxtacortical

11 TUMORES FORMADOS DE TEJI1DO CARTILAGINOSO:

A BENIGNCS »

- Condroma -

-~ Ostocondroma

-~ Condroblastoma

- _Fibroma Condromixoide

.B. MALIGNOS

-~ Condrosarcoma :
- Condrosarcoma yuxtacortical
- Condrosarcoma mesenquimal

TIIT  TUMOR DE CELULAS GIGANTES
IV TUMORES DE LA MEDULA OSEA
-~ Sarcoma’ de Ewing

- Linfoma Oseo .
- Mieloma



Vi

VIl

TUMORES VASCULARES

A BENIGNOS

- Hemangioma
- Linfangioma
- Tumor giomico

B INDETERMINADOS

- Hemangioendotelicma
- Hemangiopericitoma

€ MALIGNOS

- Angiosarcoma

OTROS TEJIDOS DEL TEJIDO CONECTIVO
A - BENIGNOS

~ Fibroma desmopldstico
- Lipoma

B MALIGNOS

- Fibrosarcoma

-+ Liposarcoms

- Mesenquimoma maligno
- Sarcoma indiferenciado

OTROS ‘TUMORES

- Cordoma

- Adamantinona de huesos largos
- Neurilenoma

- Neurofibroma

- 10-
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VIIT TUMORES NO CLASIFICADOS

IX  LESIONES SEUDO TUMORALES

. = Quiste oseo solitario
- Quiste oseo aneurismatico
- {Quiste oseo yuxtaarticular
~ . Defecto fibroso metafisario
- Granuloma eosindfilo
"= % Tumor pardo * del hiperparatiroidiamo
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RESULTADOS

De 1969 a 1983, perfodo que abarca esta revisidn, se encontraron 45 casos de tunores
oseos malignos, que corresponden al 0.05¢ de los 100,677 1ingresos a este Hospital y
al 0.31% de las 14167 biopsias quirurgicas efectuadas en este lapso.

Se encontraron 24 sarcomas osteogénicos, 8 sarcomas de Ewing, § linfomas primarios -
de huesos, 4 histiocitomas fibrosos malignos y 1 adamantinoma.

“Se incluyen en 13 revisin 6 casos de Histiocitosis X (granulomas eosinifilos) debi-

. "do & que frecuentemente es causa de confusidn diagndstica, y para fines comparativos
con los_tumores oseos. :
No se pudieron analizar adecuadamente 3 casos, uno tenfa el antecedente de haber si-
do radtado previamente, y en dos casos no habfa expediente c1fnico.

A continuacién se detallan los resultados de acuerdo al diagn8stico establecido.

NEOPLASIA NO. DE CASOS PORCENTAJE
Snfcoma Osteagénico 24 53,3%
Sarcoma de Ewing 8 17.7%
Linfoma de Hueso 5 1.1
Hisﬂocitom fibroso maligno 4 8.8%
Adamantinoma . 1 2,3%

No clasificables _ 3 6.9%
Total : R 45 100 %

Hlstiodtosi_sX (GranuToma Eosindfilo) - -6



SARCOMA OSTEOGENICO

Total de casos encontrados: 24
Porcentaje de tumores encontrados:

SEX0 No. de Pacientes
Hombres S 15
| Mujeres 9

' Relactén: 1.7/1

EDAD
Rango

4 a 15 afios

53.3 %

Porcentaje

632
7%

Promedio’

10 afos 6 meses

Hubo 6 expedientes incompletos. por 10 que en los siguientes cuadros
$510 ‘se toman en cuents los datos que se obtuvieron en forma comple-

ta de 18 pacientes.

" CUADRO CLINICO

Sintoma No. de Pacientes
Tusor , 18
Dolor 17
Imposibilidad Funcional 15

. Ataque al estado general 13

"“Antecedente de Traumatismo 11
Biopsia previa - 4

- 13 -

Porcentaje Rango
100% 1 a9 meses
94% 129 meses
831 1 a'5 meses
728 - 1 a.5 meses
61% 45 dfas ‘a 8 meses
22% .



" EXPLORACION FISICA

‘ Hallazgo - ‘

k Tumor
©Adenomegalias
Vartos tumores

DIAGKOSTICO AL ‘mcncso
. .Di;gnﬁiti o
Tun;)r oseo maligno
LABORATORIO

: Ma)lugo‘

"“Fosfatasa alcalina elevada
Leucocitosis '

" Anemla

Hipocalcemia-

| RADIOLOGIA

Hallazgo
Les{én osteolftics

: !htl'sgpsis al ingreso
Fractura Patolégica

No. de Pacientes

18
1

No. de Pacientes

18

13
0

]
5

" No. de Pacientes Porcentaje

72
55%
a4y
281

No. de Pacientes’

18
10
6

-4~

Porcentaje

100%
5%
5%

Porcentaje .

100%

Rango

8 a mis de 20 Us.-
11100 a 22500 por. me
4.9 2°10.7 grs de Hb,.
6.127.6

Porcentaje ‘
100% -
§5%
33%



LOCALIZACION

Sitio Mntdmico

1/3 distal de femur {zquierdo
“1/3 distal de femur derecho
1/3 proximal tibia 1zquierda
1/3 proximal femur derecho
1/3 proximal hﬁmero {zquierdo
1/3 proximal tibia derecha

DIAGNOSTICO

Biopsia antes de cirugta

‘HISTOLOGIA

—— -

"Tipo Histolbgico

- Sarcoma osteogénico conyencional
-'S.0. predominantemente osteoblfistico
= 5.0, Anapléstico

- predominantemente condroblfstice

- 5.0, Telanglectdsico

- 5.0. de c&lulas redondas

No. de Pacientes

—-— e N W

No. de Pacientes

8

No. de Casos

—_ N W W

-.15 -
[N

Porcentaje

56%
187
1%
5%
5%
5%

Porcentaje

a4z

Porcentaje

55 8
12.5%
1253
8.5 4
8 %
48

<
i
1
i
i




-16~

TRATAMIENTO

No. de Pacientes Porcentaje
Cirugfa ) 1 72%
Quimieterapia 1 61%
Ninguno - 4 20%
Radioterapia 2 114
ESTANCIA HOSPITALARIA

Rango Promedio

6 a 86 dlas 41 dfas

" LOCALTZACION DE MEVASTASIS: 11 casos

No. de Pactentes Porcentaje !
 Pulnén 10 55%
Pelvis } 2 . 1%
Huesos largos . 1 ' 5
Ganglfos tinfiticos 1 5%
"EVOLUCION
No. de Pacientes Porcentaje
Muerte , 5 28y
Se ignora evelucifn con metastasis 5 28
Se ignora evolucin sin metastasis 7 9% ‘ i
1 5% ! ;

Terming tratamiento



SARCOMA DE EWING

Total de casos encontredos: -8
Porcentaje de] total de tumores encontrados: 17.7%

" SEXD

Masculino
Femenino

Relacién: 1.7/1

“EpAD

~Rango

No. de Pacientes

6 afios, 4 meses a 12 afios.

CUADRO CLINICO

Stntoma

bolor

Tumor progresive

Atague a) estado genera)

- Imposibilidad funcional
Antecedente de traumatismo
Biopsia Previa

9 afios 2 meses

Parcentaje .

63%
k141

No. de Pacientes Porcentaje Rango

8

A N ]

100%

88%
63%
50%
12%

37%

1allmeses - -

2a
la
2a

6 meses

5 meses

6 meses
3 meses
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EXPLORACION FISICA

Hallazgo ' No. de Pacientes . Porcentaje

Tumor 7 88%
‘Adenomegalias 2 25%
Paresia de miembros inferiores 2 25¢

DIAGNOSTICO AL INGRESO

Diagnéstico No. de Pacientes Porcentaje
Tumor oseo maligno 6 78y
Mal de Pott 2 25%
- LABORATORIO
Hallazgo No. de Pacigntés Porcentaje  Rango
Anemia ' 4 503 6.6 a 10.8 grs. de Hp
Leucoci tosts 2 25% 11700 a 16600 por mm3
'Fosfatasa Alcalina Elevada - 1 12% 6.9 Us.
Hipocalcemia 0 - A



RADIDLOGIA

Hallazgo

Lesién  osteolitica
Metastasis a su ingreso

Colapso de cuerpo vertebral
Fractura Patoldgica

LOCALIZACTON

= Sitio Anatémico

1/3 proximal fémur izquierdo

[ Columna vertebral

" 1/3 proximal fémur. derecho
143 proxim1 himero derecho
1/3 distal radio derecho

11iaco

- _DIAGNOSTICO

. Biopsia

No. de Pacientes

N oS

No. de Pacientes

b ra e e B3RO

©100% " de Tos pacientes

-9

Porcentaje

100%

' B0%

25%
25% .

Porcentaje

- 25%
25%
123
128
12
12
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TRATAMIENTO

No. de Pacientes Porcentaje
" Quimioterapta v ) 6 - 15%
- Radioterapia . A : 5 62%
“Cirugla ' e 2 25
" Ninguno : 1 124
" 'ESTANCIA HOSPITALARIA
Rango . : Prémed1o
de 15 a 140 dfas 73 dfas
LOCALIZACION DE METASTASIS :. - 6 pacientes
“Localizacin - .. No. de-Pacientes porcentaje
Craneo 5 637
Pulném 3 . 37%;
- Huesos largos 3 371%.
‘Columna 2 253
EROLLEE 2 25%
- Midula osea 2 259 -
- EVOLUCION - No. de Pacientes - Porcentafe
S Muerte : ) 1 123
_Se {gnora evolucidn, con metdstasis 5 62%
. Se.ignora evolucidn, sin met@sta‘sis 1 129
Termind tratamiento y estd vivo- 1 12%.



LINFOMAS _DE HUESQ

Total de casos encontrados: §
Porcentaje del total de casos encontrados: 11.1%

SEXQ : No. de Pacientgs £dad

Masculino 4 80%
Femenino : 1 20%
Relacidn.~ 4/1
EDAD

Rango Promedic

2 afios § meses a 14 afios 10 ‘aflos 2 meses

CUADRO_CLINICO

" Stntoma No. de Pacientes  Porcentaje Rango
Fiebre 4 80% 15 dl_'us a- B meses
Ataque al estado general 4 B80% 21 dfas a 12 meses
Tumor 3 60% 30 d!as a4 meses
polor 3 602 15 dlfas a 12 meses
Incapacidad funcional 14 40% 15 df_as a ' 9 meses
Antecedente de traumatismo 2 40% 15 dfas 2 5 meses
Biopsia Previa 1 20%
EXPLORACION FISICA

. Hallazgo No..de Pacientes Porcentaje

o Tumor. ) 3 60%
Adenomegalias 2 402

Hepatoesplgnmgalia » 1 20%



BIAGNOSTICO AL INGRESC

DIAGNOSTICO No. de Pacientes Porcentaje
Osteosarcoma 2 40%
Hi;tiocitosis 1 20%
Lesidn vertebral 1 20%

“ Leucemia aguds 1 20%
LABORATORIO
Hallazgo No. de Paclentes Porcentaje  Rango

. Anemia 4 30% 6.6 a 10.8 grs. de Hb.
Médula osea afectads 3 60% -
Fosfatasa alcalina elevada ° 2 408 9 a16.9 Us.
Leucopenia 1 208 1945 por mmd
RADIOLOGIA .
Hallazgo fo. de Pacientes Porcentaje
Lestones osteal{ticas 2 308

‘ 'Bisuiinucﬁn de densidad osea 2 40%

. -Metastasis a su ingreso 2 -40% -
Fracturs patoldgica 1 20%
LOCALLZACION

. Sitlo Anatbmico No. de Pactentes I Porcentaje
Columna vertebral 3 60%

Médula osea 3 608

" Huesos largos 2 403
Costillas 2 40%
Pulnin 2 40%
‘Craneo 1 208
Esternén 1 208
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DIAGNOSTICO
- Biopsia " 100% de Tos pacientes

Histblog'h :

E Tipo histolégico No. de Pacientes Porcentaje
Linfons histiocftico 2 , 40y
Linfoma Linfocftico )
poco diferenciado 2 40%
Linfoma no clasificable ' 1 20%
Tratemiento No. de Pacientes Porcentaje

Quinfoterapia : ’ 80%

" Radioterapia 2 ) _ - 40%
 Ninguno© - S O : - 208
- Evolucibn
-No. de.Pacie'ntes; Porcentajé Rango
. Se ‘igno‘ra con diseminacibn 3 . 60%

" Remfsitn : 2 403 29 237 meses”




-7 HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO

Total de casos encontrados: 4
~.Porcentaje del total de casos encontrados: 8.8 %

~SEX0 ’ _ No. de Pacientes Porcentaje
Masculino 3 75%
Femenino 1 ) 25%
Relactdn 31
EDAD

Rango - Promedio

6-afos & 12 afios 11 meses 9 afios

CUADRO CLINICO

Sfntona No. de Pactentes  Porcentaje

Dolor 4 100%
Tumor 4 100%
Imposibilidad funcional 3 75%
Antecedente de Traumatismo 3 75%
Ataque a1 estado general 2 50¢
Btopsia previa 2 508

. EXPLORACION FISICA

_Hatlazgo No. de Pacientes ,Pnrce‘r'lﬁj

. Adenomegﬂins tel ) 25%

Rango

2 2 8 meses
2 a 8 meses
2 a 8 meses
9 all meses
1 mes



DIAGROSTLCO AL INGRESO

Diagnostico No. de Pacientes

‘ ;rmr aseo maligno 3
" Usteomielitis 1

Parcentaje

75%
25%

 LABORATORIO

m Yazgo

Anemia .

Fosfatasa alcalina elevada
Leucocitosis

Hipocalcemta

RADIOLOGIA

‘ tiatlazgo

. Lestén osteolftica
Fractura patoldgica
Metistasis al ingreso

LOCALTZACION
Sitio Anatomico
173 distal femur 12quierdo

No. de Pactentes

[~ -~ I A

Ho. de Pacientes

4
"2

No, de Pacientes
2

1/3 proximal tibia fiquierda 1

1/3 distal radio derecho

 DIAGHOSTICO

Biopsta Yocal

1

754 de los pacientes

Popcentade

508
13

-

Porcentaje

100%
80%

Porcentaje

50%
258
25%

Rango

10.2 grs. ‘de Hb.
11.3 s,

-

-



- TRATAMIENTO

No. de Pacientes
Lo Clrugla L : -4
" Quimioterapia 4
" Radioterapia-. [

. ESTANCIA HOSPITALARIA
. Rango

o o 2a g dtes

“LOCALIZACION DE METASTASIS: 2 pacientes

Lbuliia’ciijn ‘ ' No. de Pacientes
Pulmin ’ 2
Wro p

. EYOLUCION

U erte ; 0

Se_ignora evolucién,
con metdstasis 2

" “Termind tratamiento y
© esth vivo o : 2

No. de Pacientes

Porcentaje

100%
1008

Promedto

35 dfas

" Porcentaje

50%
25%

Porcentaje

50%

50%



ADAMANTINOMA -

‘Total de casos encontrados: 1 ' :
" Porcentaje del total de tumores encontrados:  2,3%
. Sexo: ‘v Femenino
- Edad: 13 afios
" Localizacibn: Tibia“1/3 proximal

Nota: No'se encontrd el expediente cifnico, por lo que no se
pudieron encontrar mis datos.

- NO_CLASIFICADOS

. Total de casos : 3 .
“porcentaje del total: 6.9 % -
- 1 material inadecuado
- 2 expedientes clinicos incompletos

.27.




- HISTIOCITOSIS X {Granuloma Eosindfilo)

Total de casos encontrados : 6

SEX0 No. de Pacientes
Masculino ‘ 4
Femenino . 2

Retactén: - 2/1

EDAD

. Rango
1

1 afio, 9 meses a 4 afios, 8 meses

CUADRO CLENICO -
_Sintom o No_de Pacientes

Fiebre

Dolor

Ataque: 21 estado general
Tumbr R
Diabetes insTpida
Imposibilidad funcional
-Antecedente de traumatismo

= R W oW D

e BT i o BT B L = T s a ms e =

T T T e R e T e

66%
50%
50%
33%
33
16%
16%

- 38 -

Porcentaje

66%
o

Promedio

3 ahos 3 meses

Porcentaje Rango

2 a 8 meses
2'a 6 meses
2ab meses
5 a 12 meses
2 meses
3 afios

E
X




DIOLOGIA

- Hallazgo
Lesiones osteoliticas

Destruccién de.si11a turca

. LOCALIZACION
Sitlo Anatémico

Craneo

- Huasos - largos .
Costilla
Columna

DIAGHOSTICO
Blopsta

JRATAMIENTO

Quimioterapia
Radfoterapia

“EVOLUCION

Mierte -
Sobrevida

No,. de Pactentes Porcentaje

6 100%
3%

No. de Pacientes Porcentaje

100%
8%
50%
kki

N W ot o

100¢ de Tos pactentes

No. de Pacientes Porcentaje
6 100%
1 R 16%

No. de Pacfentes  Porcentaje = Rango
0 - —

6 008 18446 meses
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SARCOMA OSTEGGENICO

Definfcidn:

£5 un tunor maligno caracterizado por la formacidn directa de tejido oseo u osteol
de por las células tumorales.

Frecuencia

En todas Jas grandes series de tumores oseos malignos en nifios, se reporta que el
sarcoma osteogénico ocupa el primer lugar en frecwencis {1,12,13). En las series
de Dahlin y Huvos correspondi8 al 60% de sus casos (tabla 4).

_En nuestro estudio también ocup el primer lugar entre los tumores oseos malignos,
con una frecuencia del 53.3% {25/45) de Yos casos.

st

“£s un poco més frecuente en &) sexo masculino; Bristol lo reporta en un 53% de Tos
casos {14) y Scanton en e] 55% (15).

Nosotros también encontramos un predominio del sexo masculino, correspondiendo con
o1 63% {15/24) de los casos, con una relacién de 1.7/1 en varones.

Edag

En el 88% de los casos, se presenta en Tos tres primeros decenios de vida, con un
. promedio general a los trece afos de edad (15).
En estudios realizados en nifios se observa que este tumor se presenta con mayor fre
“cuencia entre Jos 11 y Tos 15 afios de edad. Alrededor de un 75% de los casos se en- .
.cuentran en este grupo. En contraste en nifios menores de § afios esta neoplasia es -
rara 'y ocupa un 0.8% de todos los casos {14,16). En nuestra serie s810 un paciente
tenfa menos de 5 afos en el momento de) diagnBstico; 1a mayorfa se presentaren entre
Tos 9y los 13 afos con un promedio de 10.6 afos, mis tempranamente con relacifn a -
otros reportes.

Cuadro C1fnico

E) sintoma mis comin es ¢1 dolor en 1a f rte afectada, el cual es constante y pro-
gresivo. Mis tarde aparece un tumor duro y fijo al hueso y estos sTntomas en Ja ma
yorfa de Jos pacientes son de corta duracidn (4,16,19).
En este estudio en el 100% (18/18) de los pacientes, se encontr§ un tumor oseo y -
* en e] 94% (17/18) se refirid dolor, con una evolucién en la mayorfa de los casos -
de varios meses. Se puede explicar lo tardfo en la deteccidn de los casos, por el
bajo nivel sociocultural de los pacientes, el manejo inadecuado que recibieron an-
:es de :legar a este Hospital, evitando esto que se reportase el diagndstico opore
unimente.
£n ataque al estado general.del paciente permanece bueno durante las primeras etae
pas, decayendo sensiblemente durante las iltimas (16); este dato lo encontramos en
e) 728 (13/18) de los casos. i
E1 antecedente de traumatismo se puede recabar en un gran nimero de casos {16); lo
refirieron el 61% (11/18) de nuestros pacientes. Esto es bien sabido, no quiere de
cir que exista una relaciln causa efecto sino que concuerds muchas veces con una «
fractura patoldgica, claudicacién o solamente es tomado como"pretexto”.,



Laboratorio

La fosfatasa alcalina se encuentra elevada en el 46% (38/54) de los pacientes
segln el reporte de Scraton (15); estd relacionada con l1a actividad osteoblds
tica de Ya célula tumoral bisica, sin embargo, no Siempre hay una correlacién
exacta entre la actividad de la fosfatasa del tejido tumoral y del suero ----
(4,12,18) . Las c&lulas del osteosarcoma contienen abundante fosfatasa alcati-
na, mientras que ests enzima es escasa o ausente en condrosarcomas y fibrosar
comas. por 10 que nos ayuda en el diagnéstico diferencial (55),
Nosotros 1a encontramos elevada en el 72% (13/18) de los casos, principalmente
_en-1os tumores de mayor tamafio.

Radiologfa

Es tfpica 1a imagen de tipo osteolftico en que predomina 1a destruccibn osea.
Los hallazgos més caracterYsticos son la formacibn de espiculas largas, del-
?ms y filiformes de hueso peridstico reactivo, ast como el 1lamado, trifngy
o de Codman (4). En el presente estudio las lestones osteclfticas se encon=
traron en e} 100X de los casos.Las fracturas patolgicas se reportan como po
co frecuentes y se encuentran habitualmente en las lesiones osteol¥ticas - -
(16,19), en el material nuestro se refiere este antecedente en el 33% (6/18)
de Tos casos, esto se puede explicar porque los pacientes 1legan al Hospital
on estadtos muy avanzados.

LocaliZacidn

Los huesos largos son los mis cominmente afectados y de estos el femur es el
mis frecuente, seguido de la tibfa y el perond. Dahlin en su estudio reporta
una_frecuencia del 76% en huesos largos, Scraton el B5% (15) y Price el 96%

(14). La regibn de 1a rodilla es 1a mis frecuentemente afectada, constituyen
do del 50 a) 60% de los casos reportados (14,15,20). :

Todos nuestros casos se localizaron en huesos largos, curiosamente el 56% --
(10/18) en ¢ femur {zquierdo y corroboramos que la regifn de la rodilla fue
1a mis afectada pues e) 83% (15/18) tuvieron esta localizacibn.

Histologfa

La fmportancia del estudio histopatol8gico radica en que esta permite recono
cer las variedades morfoldgicas del osteosarcoma, y de acuerdo & ellas se pue
de efectuar uma correlacidn ¢linico-patoldgica (20/21).

E] osteosarcoma convencional tiene una gran variedad de presentaciones histo-
18gicas, dependiendo de las células tumorales que predominen. ES el mis fre--
cuentemente reportado, Dahlin 10 encontr$ en e 74% (753/1021) de los casos -
{20), mismo porcentaje encontrado por Spjut (1).

En nuestra serie también fue 1a variedad mis frecuente, o encontramos en el
54y (13/24) de los casos.

El osteosarcoma telangiectdsico se caracteriza por presentar espacios vascula
res largos en forma de saco (20), no es un tumor comin, ya que Se reporta con
una frecuencia del 2.4% (25/1021) con relacibn a todos los osteosarcomas, --
existen criterios estrictos para su diagnfstico (22); en nuestro estudio lo -
encontramos en el 8% (2/24) de Yos casos.

E1 sarcoma osteogénico de cé&lulas redondas se puede confundir con el tumor de
gv;in?ig«):orresponde al 2% (20/1000) de todos los osteosarcomas reportados por

n .

En el presente estudio encontramos un caso que di6 met&stasis a pulmén y a o-
tros huesos.

-3 .
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Encontramgs un caso de sarcoma perostal o yuxtacortical caracterizado por te-
ner sy origer en la superficie externa del hueso, estaba localizado en l1a ti-
bia, este tumor también es muy raro (1,4).

Tratamiento

E1 tratamiento blsico es el quirlirgico, siendo la amputaci6n el método mis em
pleado; Ya radioterapia o quimioterapia adyuvante dependen del sitio anatémi-
co afectado y o avanzado de la enfermedad {14,15.19?

En este estudio el 72% (13/18) de los pacientes fueron tratados con cirugfa y
1a quimioterapia se utilizé en el 62% (11/18) de estos.

Metistasis

En el estudio de Price, se observo que el 50% de los nifios tenfan metdstasis
temprana a los 5 meses de haberse iniciado 1os stntomas (14). Se supone que
cuando e) tumor primario es descubierto, generalmente ya existen micrometds
tasis pulmonares (4).

En un estudio de casos de autopsia realizada por Uribe-Botero y Cols (21),En
contraron metfstasis a pulmén en e} 98% de Yos casos,-a otros huesos en el -
37% a pleura en el 33% y a ginglios Vinf&ticos en el 4% de los casos.

En este estudio, el 55% (10/18? de o3 pacientes a su ingreso presentaban me
téstasis a pulmdn, se descubrieron metdstasis a otros huesos en el 16% (3/18)
de los pacientes y s8lo en el 5.5% (1/18) a ganglios linfticos, cifras com-
parsbles con otros reportes.

Prondstico

Las tasas de sobrevida a los 5 afos nara los pacientes con osteosarcoma van
gosun 10 a un 50% segln diversos autores (14,21,23); en este estudio fue del

A pesar de Yos avances en el tratamiento de las neoplasias, el pronfstico pa-
ra este tipo de tumor sigue siendo malo. En nuestro caso la sobrevida es muy

bajs, ya que cuando 1legan Vos pacientes al Hespital estin en fases avanzadas
de 1a enfermedad con metistasis en varios sitios.

E) prondstico es considerablemente mejor en las lesiones que ocurren en sitos
distaies que en las que ocurren cerca del tronco (4,21,24). En el paciente --
que sobrevivid en esta serie, el tumor estaba localizado en 173 distal del fe

mr. .

La subdivisibn osteol8gica tiene algunas implicaciones pronbsticas, se ha di-
cho que el tipo fibroblsstico es el que tiene mejor prondstico, mientras el
osteoblistico tiene el peor (15,20,23), el yuxtacortical también se considera
de mﬂ zronbmco (4), nuestro caso que sobrevivid presentaba un osteosarcoma
anaplésico.

Hay algunos reportes que toman en cuenta el tiempo de evolucifn del tamafio del
tumor para implicaciones pronbsticas en que ninglin paciente sobrevive més de 5
afos, s§ el tumor es mayor de 15 cms. (21), sin embargo, hay otros estudios que
apoyan este dato (4).
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SARCOMA DE ENING

Defintcidn:

Tumor maligno caracterizado por un tejido de aspecto histolbgico bastante unifor -
me, constituido por pequefas c8lulas dispuestas en conglomerados compactos, con ny
cleos redendos y sin l?mites citoplasmiticos netos ni nucleolos que se destaquen.
No se observa 1a red intercelular de fibras de reticulina (6).

Erecuencla

Este tumor fue descrito por Ewing en 1921 (25), se considera un tumor raro, y el -
material para estudio de cualquier institucion s8la es usualmente 1imitado-{26); -
acurre primariamente en nifios y adolescentes (29). .

En este estudio se encontrd una frecuencia del 17.7% (8/51), con relacién a los o-
tros tumores oseos malignos vistos, un caso estaba diagnosticado anteriomente co-
mo osteosarcoma. Nuestra cifra es menor comparada con la observada por Dahlin del-
26% (12) y por Huvos del 23.6% de sus casos (13).

" Edad

En el estudio efectuado por Kissane en 303 casos de sarcoma de Ewing se encontrf -
que el 94.1% de los pacientes eran menores de 20 afios, con 1a mayor frecuencia en-
el gzggg de 10 a 15 aflos del 38.6% de Tos casos, el paciente mds joven tenfa 5 me-
ses v

E1 promedio de edad encontrado en esta serie fue de 9.2 affos, y el paciente mis jo
ven con 6.4 afios de edad. .

Sexo
En su estudio Kissane y cols. reportan una frecuencia mayor en el sexo masculino -

del 61.1% (26), comparable con nuestro hallazgo del 60% en el sexo masculino, Te-
17ez reporta una frecuencia aln mayor del 73% en sus casos (27).

Cuadro Clinico .

Los pacientes generalmente presentan dolor y tumor, asf como sfntomas sist&micos -
como fiebre, pérdida de peso, anemia y ocasionalmente fracturas espontaneas (27).
Loca}izactén

E1 sarcoms de Ewing-es mucho mis frecuente en el segmento inferior del esqueleto,-
Kissane 1o encontrd en esta localizcidn en el 66% de sus casos (26}, que concuerda
con Yo encontrado por Tellez del 65% (27) y por Chan en el 70% de los casos (28).

Nosotros encontramos que el 63% de los casos estaban en esta localizacibn.

Tratamiento

E1 tratamiento que se utiliza actualmente es la asociacifn de quimioterapfa + ra--
dioterapia (28). En este estudio el 75% (6/8) de los casos recibi quimioterapia;-
y asoctado con radioterapia 1 62% (5/8) de los pacientes.

m'tl_stnsi s

En e} estudic realizado por Tellez el 92% (23/26) de los casos presentaron metésta
sis a distancia (27) y Chan 1o-encontr8 en €1 74% (57/76) de los casos {28). Noso-
tros encontramos una frecuencia del 75% (6/8). :



.3;5.

E1 sitio mds comlin de met8stasis es e) pulmén con una frecuencia del 57% al 85%
(27/28) mientras que nosotros 1o encontramos en el 50% de Tos casos.

Otros sitios cominmente afectados segfin diversos reportes son metfstasis aotros
huesos- (27,28}, sfendo en este estudio m&s frecuente en el 833 de los casos.

Pronfstice

Con el tratamfento Se alarga la supervivencia en el 40% de los casos (26).

E1 sitio de origen de 1a neoplasia es el mejor indicador pron8stico, ya que los-
. tumores de pelvis tienen el peor, mientras que las lesiones distales en extremi-
dades tienen el mejor pronfstico {26). En esta serie s8lo un paciente termind el
tratamiento y tiene yna sobrevida de 7 afios sin manifestaciones, el tumor estaba
localizado en columa vertebral. :

Es importante vigilar la aparicidn de nuevas neoplasias en las areas tratadas, en
pacientes que han scbrevivido por largo tiempo, principalmente en nifios {29); -
Zucker reporta que 2 de los 17 pacientes con remisifn de la enfermedad despuds de
3 afos, desarrollaron sarcoma osteogénico (30) y en el estudio de Chan, y de los-
pacientes con supervivencia de mis de 5 afos también desarrollaron el sarcom oS

teogénico (28).
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LINFOMA DE HUESO

Definicidn:

Ur tumor linfoide maligno de estructura histoldgicabastante variada.

Las células tumorales suelen ser redondas y bastante pleomorficas y pueden .
presentar contornos citoplasmicos bien definidos; muchos de sus nucleos pre
sentan escotaduras o forma de herradura y tienen nucleolos prominentes. En

1a mayorfa de los casos se observan numerosas fibras de reticulina que es-

tdn distribuidas uniformemente entre las células tumorales (6).

Frecuencia

Anteriormente 1lamado sarcoma de células reticulares, hasta 1963 en que in

vesﬂg?dores de 1a Clfnica Mayo intredujeron el término de Linfoma de hue-

s .

Los linfomas primarios de hueso son rares, del 15 al 20% de los casos se -
- presentan en niflos y adolescentes (1).

Sexo

En diversos estudios 1a frecuencia es mayor en el sexc masculino entre el
60 y 70% de los casos (4,44,45) en esta serie fue ain mayor la frecuencia
en el sexo masculino del 80% de los casos.

Edad

‘La mayorfa de lus casgs son en pacientes mayores de 10 afos (43,44), noso-
tros encontramos un promedio de edad de 10.2 afios,

Cuadro Clinico

El dolor es el sintoma mds comin, es de intensidad variable, generalmente
n:ompaﬂado por ensanchamiento del hueso comprometido y sensibilidad local

£l itaque al estado general y 1a fiebre fueron los sintomas mas frecuentes,
105 .que encontramos en el 80% de los casos, el dolor y el tumor los encon-
tramos en el 60% de los pacientes.

Radiologfa

E1 aspecto més caracterfstico y predominante es una lesidn permeativa, mo-
teada con destruccidn osea extensa (4).

En este estudio se encontraron lesiones osteoliticas y disminucién de l1a -
densidad osea en el 40% de los casos.

Las fracturas patoldgicas no son un hallazgo frecuente, en la literatura se
reporta en un 20% de los casos (4), misma cifra encontrada por nosotros.

Localizactdn

Los huesos mis cominmente afectados segiin diversos reportes (4,44) son los
huesos largos (46-75%), cadera (20%) y vértebras (11-12.5%). :

En esta serie se encontrd en la columna vertebral en el 60% de Tos casos,-
huesos largos en el 40%; generalmente también estaban afectados otros hue-
sos entre ellos las costillas {40%), craneo y esterndn {20%).

kistologfa

Desde 1956, Rappaport desarrolld una clasificacidh basada en la composicién
celular siendo esta de importancia para el prondstico (46,47), esta clasifi
cacién se ha ido ampliando y modificando (48).
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Actualmente se intenta seguir la clasificacién para uso c1¥nico propuesta por un
grupo de expertos, en que los dividen en grados de malignidad {48), pero se sigue
prefiriendo Ja de Rappaport.

En el estudio de Schajowicz (4), el tipo mds frecuente fue el celular mixto en e)
"§6% de los casos, sequido del histiocitico (24%) y del linfocttico (5%).

£n nuestro estudio se encontrd la variedad linfocftica e hist{focftica en tgual --
porcentaje de 40% cada uno; no se pudo clasificar el 20% (1/5) de los casos,

Trataniento

E1 tratamiento es a base de quinloterapia y/o radioterapia, dependfendo del tipo-
histol8gico {48) y del estudio en que Se encuentre 1a enfermedad (49).
. Hay diversos esquemas de tratamientos descritos en la literatura (47).
En esta serie el 80% (4/5) de los pacientes recibieron quimioterapia y radiotera-
pla asociada e) 50% (3/6).
Matistasis :
L2 diseminacidn a otros Srganos ocurren en aproximadamente el 50% de los casos, -
_con una clerta frecuencis en los ganglios Tinfdticos (20%) y menos cominmente en-

huesos y puimones (4},
. En este estudio el 100X de Vos pacientes presentaron diseminacién sistémica sien-

zn loiogl)usos largos los ms afectados (80%), seguido de la columna (60%) y pul--

» k PronSstico
- Es importante ¢} estadfo en que Se encuentre, ya que en el I )a sobrevida es ma--
yor del 90X, mientras que en el [T1 &IV, es menor del 50% (44).
Se debe considerar taxbidn el tipo histolBgico, ya que en 1a variedad histiocfti
. ch o) pronfstico es relativamente favorable, con una sobrevida del 30 al 50%, a -

los § afios '(12),
En nuestra serie hubo remi'sién en el 40% (2/5) de los pacientes.
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HISTIOCITOMA FIBROSO MALIGNO

. Definicidn:

: Es'uﬁl neoplasta que procede de una cBlula histiocftica o un "Fibroblasto Facul-
tativo" {51},

Frecuencia

£Y H.F.M. es bien conocido entre los tumores de los tejidos blandos, pero sdlo -
desde 1972 ha sido reconocido como un tumor primario de hueso {50), previamente
" esta lesidn se inclufa en grupos de osteosarcoma o fibrosarcoma (51,52,53).
En este estudio dos casos previamente estaban diagnosticados como osteosarcomas-
1a frecuencla observada fue de un 7.8% sobre el total de los tumores (4/51), com
parada con @) 2,75% (16/400) encontrada por Spanier en 1975 (54), el 3,13 -=--<
--{35/1120) por Oahlin en 1977 (52) y un 5.8% (90/1548) por Capanna en 1984 (51).
l.‘?m se puede observar, es un tumor que se diagnostica cada vez con mis frecuen-
cla.

Edag

La mayor frecuencta es en )a segunda dfcada de Ya vida (51,52,53) y Ya menor edad
raportada es de 6 afios (52},

EY promedio de edad que encontramos fue de 9 afios de edad, siendo de 6 afios el de
menor edad.

"Sexo

En todos los reportes encontrados hay predominio del sexo masculino que va de un-
§7 a un 66% (51,52,83), encontrindose en esta serie en un 75% en varones,

-Cuadro Clinico

E) dolor es el .sfntoma ms comin encontrado, reportindose de un 80 a un 95% de los

casos {51,52,53). Nosotros ‘1o sncontramos en el 100% de los casos.

EV tumor en diversos astudios se encuentra en e} 50% de los casos (52,54), noso--

tros Yo encontramos en el 1003, ’

E1 antecedente de traumatismo fue un hallazgo frecuente, ya que se presentd en el

{:‘)“ nuestros casos, mientras que Capanna lo reporta en ej 16.6% de los casos =
1), '

 Radiologfa

'S encontraron lesiones osteolfticas en el 100% de los casos, como Se han reporta
. .do en otros estudios {51).

Las fracturas patolSgicas se reportan en un miximo de 10% de los casos {51), con
tra un 50% que la presentaron los pacientes de este estudio.

* Localizacidn

E) mejor tratamiento reportado es el de cirugla + quimioterapia {51}, que es el
:que s¢ 1leva en este hospital.

" methstasis

 En‘e) estudio de Capanna {51), el 57% de los pacientes desarrollaron metéstasis,
siendo e sitio mis frecuente los pulmones (772) y otros huesos {11%). Nosotros -
- encontrames que el 50% (2/4) de los pacientes presentaron metdstasis; el 100% a -
- pulmin 'y un caso (25%) a otro husso.



mm )
“‘ Nl.

Prondsti co

Cuands presentan metéstasis a pulmdn, el prondstico es fatal como se describe
- en1a iterartura (51) y que corroboramos en nuestro estudio,
V'I(.;lsglzz;evidl que.se puede esperar es de un 50% a-Tos tres afios en general -
’




HISTIQCLTOSIS X _{GRAMULOMA EQSINOFILO)

Definicibn:

- Les18n no neopl&sica de etiologfa desconocida que se caracteriza por una in-
tensa proliferacifn de elementos reticulohistiocitarios con cantidades varia
bles de leucocitos eosindfilos, neutr8filos, linfocitos, células plasmiticas
y células gigantes multinucleadas (6).

" Frecvencia

Desde Yas publicaciones de Lichstenstetn y Jaffe en 1940 y 1984 (31}, el te-
ma de Histiocitosis X continGa siendo motivo de estudio. .

No hay estudios comparativos con otros tumores oseos, ya que se le considera

como una tesidn no neoplésica seglin 1a clasificacidn de 1a OMS (6).

£n este estudio no se {ncluyeron Tos casos en que se les realizd la biopsia-
en craneo; 1a frecuencia que se encontrd fue del 11.8% (6/51) con relacitn -
"4 todes los tumores observados.

Edad

La edad es importante con relacidn al-pronSstico, ya que en 1os mayores de -
dos afos es mucho mis favoradle dste, se han reportado casos hasta en recién
nacidos (32). Hay diversos estudios como 108 de Lehey (33,34} y de Lucaya -
(35)-que apoyan estos mismos datos encontrados. :
El promedio de edad encontrado en 1a l{teratura va de 1.8 a 3.2 aflos (33,36),
semejante al de este estudio 3.3. afos. ¢

Sexo :

En casi todos los reportes predomina en el sexo masculino (32,35,37,38) que
concuerda con nuestro hallazgo del 60% (4/6) en pacientes mascuiinos. Sélo -
hay un reporte en que se encontrd con mayor frecuencia en el sexo femenino -
. en_un 60% de Vos casos {36).

Cuadro Cifnico

La fiebre de larga evolucifn es un hallazgo frecuente, Nezelof en su estudio
1a encontrB en el 68% (34/50) de los casos (32? Rimirez en un 51% (16/31) de
"Yos casos (36), cifras comparables con e) 66% (4/6) encontrads en nuestros -
casos. E1-dolor oseo se reporta en el 22.5% de los casos (36), en nuestro -
estudio 1o encoentramos en el 50% de los pacientes,

La hepatossplencmegalia es un hallazgo frecuente en 1a Viteratura (32,39), -
en este estudio se encontrd en 1a mitad de los casos. .

La diabetes mellitus se reporta con una frecuencia entre el 29 y el 40% {32/
36) comparable con el 33% de pacientes afectados en nuestra serie,

Laboratorio .

La anemia con hemoglobina debajo de Tos 100 Grs. se encontr8 entre el 24% y
55% seqln diversos reportes (32,36), misma cifra encontrada en este estudio
en el 33% de los casos. : :
Una Teucocitosis. por arriba de 11,000 m3 se observa entre €1 26 y el 45% de -
los casos (32,36), nosotros encontramos en el 50% de los pacientes.
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. Radiologfa
-8e encontraron lesiones oseas en el 100% de los casos en este estudio, cifra
similar a la de diversos reportes que va del 83 a1 92% de los casos (32,36).

Localizacidn

Las lesfones oseas son muy frecuentes en este padecimtento, reportindose en
diversas series una frecuencia de mas del 80% (32/38), -

Los huesos mis cominmente afectados son los del craneo, como Se observé en -
este(es;udio en e} 100% de Yos casos, o en 1a literatura en el 70% de los ca-
sos (36).

Los huesos largos son tambidn cominmente afectades (38), nosotros lo encontra

mos en el 83% de los casos.

Otros huesos afectados son las costillas y los de 1a cadera, en reportes en -
- @1 17% de los casos (36), contra un 50% que encontramos.

Tratamiento

Los diversos tratamientos empleados en diferentes estudios son a base de radio
terapia y quimioterspia (40,41).

En esta serfe todos los pacientes recibieron quimioterapia, silo uno recibié -
radioterapfa ya que inicialmente se habta dtagnosticado como reticulosarcoma.

Prondstico

Se consideran signos de mal pronSstico: la edad menor de 2 afios, lesiones pul- <
monares, trombocitopenia y anemta (32), |
Lahey ide8 un sistema de 8 puntos que depende del nimero de Srganos involucra-
dos, cuando son dos la inctdencta de mortal{dad es del 25%, cuando son 6 Groa-
nos involucrados o mis la mortalidad es del 100% (32,34].

En-nuetro estudio e1 33% de los pacientes tenfa anemta, y el 33% eran menores
de dos afios, no hadiéndose reportads mortalidad.

Las secuelas que deja esta enfermedad son frecuentes y severas como diabetes -
insfpida, el 17% anacusia y e} 17% colapso vertebral.

Las infecciones ocurren frecuentemente durante el tratamiento (32}, nosotros -
encontramos que presentaron -infecciones severas el 50% de los pacientes.

A continuncidn se detallan los principales elementos para el dtagndstico dife-
rencial entre sarcoma osteog?ntco e Histtocttesis X,

.- Sarcoma Osteogénico Risticitosis X
Sexo Masculino 53 - 63 % Masculino  60%
Edad 10.6 a 15 afios 1.8 2 3.3 afos
Delor Oseo 94 - 100 % 22 - 50.%
Tuwor .Oseo 100 %
Fiebre —_— 51 - 68 %
Hepatomegalia 5% 50 %
Diabetes —_— 30.40%
" Aumento fosfatasa alcalina 46 - 72 % . ————
Anemia 50 % 4«5 %
Leucocitosts o 25% 26 - 56 %
Lesiones oseas (Rx) 100 % 83 -100 % i
- Localtzacidn Huesos largos ‘Craneo ) B
. Tratamiento ) Outrurgico Quimioterapia ;
Metfstasis st No- ;

. Prondstico I'Ny malo Bueno ;



ADAMANTINOMA

Defintcibn:

Tumor maligno, o al menos localmente maligno, caracterizado por la
presencia de masas circy' scriptas de células aparentemente epite--
11ales rodeadss por teji:ic fusocelular (6).

Frecuencia

E1 término de"adamantinoma® fue introducido por Fischer en 1913 -
(56), es un tumor poco comiin, en-1a serie de Dahlin comprendieron
s810 ¢l 0.3% de los tumores oseos malignos (12)

En esta serie s8lo se encontrd un caso, correspondiende al 2,3% -
de los tumores encontrados.

Sexo

-8 -

E1 tumor es algo més comdn “en varones (4), en esta serie se pre--

.senté en una nifa,
Edad

Aproximadamente el 20% de los adamantinomas de huesos largos ocu-
rren en pacientes menores de 20 afios de edad y menos ‘del 3% en me
nores.de 10 afios (1). En nuestro caso el paciente tenfa 13 afios.

Cuadro_Clfnico

Como en todos los demfs tumores, el sfntoma principal es el ensan
chamiento localizado a hueso comprometido, que se acompafia de do-
lor progresivo; es de crecimiento lento.

Es importante el antecedente de trauma, ya que Se supone que este
Juega-un papel importante en la etiologfa (4).

Radiologta
E1 aspecto radiogréifico es el de una lesidn radioldcida alargada,

a manudo bien delimitada, a veces trabecutada o multicelular, con
freas osteolfticas .de diferente tamaho, separadas por hueso lige-

ramente escleroso (4).
Localtzacién

Aproximadamente el 90% de 10S casos comprometen la tibia, y a me-
nudo se 1@ encuentra en el 1/3 medio o distal de la di&fisis, o <
tros huesos que afecta son el cGbito, fémur, himero y radio en or
den decreciente (1,4).

En esta serfe el tumor se encontraba localizado en la tibia en el
1/3 proximal.

Histologfa

E1 tumor estd generalmente bien circunscrito y confinado a 1a cor
teza y al perfostio. EV color varfa de gris-blanco a rosa y puede
tener areas qufsticas y hemorrSgicas. Microscopicamente se aseme~

Ja a ‘un tumor vascular y en algunas areas muestra caracterfsticas

epiteliales, a veces con evidencia de queratintzaciln, su histoge
nésis es controversial (1,4).



. &t‘stlsi S

£s un tumor de bajo grado de malignidad que es lecalmente invasor y produce
metfistasis velativamente tarde (4], el porcentaje de estas es de un 20% 8-~
proximdamente (1), . - :

_ Tratamiento

£1: tratamiento de eleccién es la cirugla, es altamente radiorresistente.

b mayorfa de los autores prefieren la reseccibn en bloque (4,12),
" Prondstice

No hay caracteres histioldgicos, ni clintcorradiolégicos que ayuden en la pre
diccifn del comportamiento Moligico del tumor. En pacientes con metdstasis -

- €1 promedio de sobrevida es de 5.9 afios (4).
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RESUMEN

Las neoplasias del esqueleto en nifios son raras, en esta revisidn de 15 afios
{1969-1983), encantramos 45 casos, que corresponden al 0.05% del tota) de in
grasos a} Hospital durante este perfodo y al 0,31%de las biopsias quirirgi=
cas efectuadas. En relacidn a todas las neoplasias vistas en el servicio de
Oncologfa, ocuparon el 8°lugar (2.4%).
Cada vez es mayor el wimero de casos nueves diagnosticados, asi como la des-
cripcidn de nuevas variedades histolfgicas, siendo importante esto junto con
e; e:tadio cHnico para seleccionar e} tratamiento adecuado y conocer su pro
néstico.
En general el prondstico observado fue muy malo, ya que los pacientes llegan
al Hospital en estadios muy avanzados de la enfermedad.
EV sarcoma osteogénico ocupd el primer lugar en nuestra serie, correspondién-
dale cast 1a mitad de todos los casos, fue mis frecuente en la edad escolar y
en el sexo masculino; los datos clinicos encontrados fueron el tumor, dolor -
oseo, ataque al estado general y en ocasiones el antecedente de trauma; 13 ~
fosfatasa alcalina estaba elevads en la mitad de Jos casos, & los Rx slempre
se encontraron lesiones osteolfticas: 1a mayorfa estaban localizados en los
huesos largos, principalmente en la regidn de la rodilla; 1a variedad histo-
16gica convencional fue 1a mds frecuente y se encontrd en més de Ya mitad de
los casos, sin embargo, no se encontrd diferencia en el comportamiento con
Jas otras variedades; el tratamiento fue a base de cirugia y quimioterapia,
siendo las metdstasis muy frecuentes, principalmente a pulmon; el prondstico
fue muy mala.
£} sarcoma de Ewing ocupd el 2°lugar, fue mds frecuente en escolares y en el

_ sexo masculino; el cuadre clinico se caracterizb por la presencia de doler o-
se0, tumor y snemia, en algunos extstid el antecedente de fractura patolfgicas
se tocalizé principalmente en @) segmento inferior del cuerpo; el tratamiento
fue a base de quimioterapia y radioterapia; las metdstasis fueron muy frecuen-
tes, principalmente a otros huesos y pulmén y cuando estas estuvieron presen--
tes, el prondstico fue muy malo.
La Histiocitosis X, aunque no es considerada una neoplasia maligna, se incluyd
en esta serie, debido & que en los nifios da Tugar a muchas confusiones diagnos
ticadas y si no se trata, puede diseminarse y causar 1a nmuerte. Qcupd el der =
tugar, se observd en menores de 3 afos y con mayor frecuencia en el sexo mascy
1ino; el cuadro clinico se caracterizd por fiebre de larga evolucidn, dolor o~
se0, hepatoesplanomegalia y diabetes insipida; se encontrd anemia y leucocite-
sis fracuentemente; los Rx mostraron lesiones osteolfticas en craneo y huesos
largos; e} tratamianto fue a base de quimioterapia y radioterapis, e} prondsti-
co fue muy bueno.
EY linfome primario de hueso es raro, ocupd el 4°lugar; predomind en pacientes
escolares y del sexo masculino; el cuadro ciinico fue de ataque al estado gene-
ral, fisbre, dolor oseo y tumor, los Rx mostraron lesiones osteoi{ticas de lo-
‘calizecion en la columna, huesos largos y costillas; las metdstasis fueron fre-

© cuentes a huesos 1argos y pulmones; el tratamiento fue a base de quimioterapia
y radfoterapia; el prondstico es relativamente bueno.
E1 Histiocitoma Fibroso Maligno es un tumor que cada vez se diagnostica con ma-
yor frecuencia, ocupd el 5°lugar de Ja serie y se observd con mayor frecuencia
en pacientes escolares masculinos; los datos clinfcos observados fueron &1 do-
lor oseo0, tumor y fre:nentmentg e} antecedente de trauma; los Rx mostraron le-
siones osteolTticas; se localizd en huesos largos; el tratamiento fue a base de
cirugla v quimioterapia, las metdstasis fueron frecuentes, principalmente a pul
min; el prondstico es malo.
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