TEMA 12.- TUMORES OSEOS Y DE PARTES BLANDAS DEL SISTEMA MUSCULOESQUELETICO.

Sélo se puede diagnosticar lo que se sospecha... Sélo se sospecha lo que uno conoce o al menos sabe de su existencia.

Los tumores 6seos son infrecuentes, heterogéneos y muy dificiles de diagnosticar y tratar.

El retraso en el diagndstico y en la derivacion a una unidad de referencia, suele acarrear consecuencias graves en el prondstico.

Por ello, todo clinico debe mantener un alto grado de sospecha diagndstica.

Epidemiologia
Relativamente INFRECUENTES: Los tumores 6seos suponen el 0,2% de todos los tumores malignos, los sarcomas de partes
blandas el 0,68%.
e Incidencia Sarcomas Oseos 10 casos / millén hab. / afio.
e Incidencia Sarcomas Partes Blandas 35 casos / millén hab. / afio.
Los profesionales médicos implicados sélo pueden adquirir la experiencia exigible en su diagndstico y tratamiento cuando
trabajan de forma coordinada en unidades multidisciplinares de referencia.
La complejidad y dificil interpretacion de las imagenes radioldgicas, y de las muestras histopatoldgicas, y las graves
consecuencias que se originan de biopsias y tratamientos inadecuados, hacen imprescindible que el manejo clinico incluyendo
pruebas diagndsticas, terapias adyuvantes, tratamiento quirdrgico y analisis de los especimenes resecados, dependa de un grupo

de especialistas con formacion especifica en este tipo de patologia.

TUMORES OSEOS

Importante

e Eltumor dseo maligno mas frecuente en adulto es: metastasis de carcinoma (pulmén, mama y prostata)

e Eltumor éseo maligno primario mas frecuente es: mieloma multiple (gammapatia monoclonal con afectacion

sistémica)

e Eltumor 6seo maligno primario mas frecuente después del mieloma es: osteosarcoma

e Eltumor éseo maligno primario de estirpe osteoblastica (origen éseo) mds frecuente es: osteosarcoma

Las lesiones pseudotumorales son muchisimo mds frecuentes que los tumores dseos, los tumores dseos benignos son mucho
. . - . - 1
mas frecuentes que los sarcomas dseos y los tumores benignos mas frecuentes son los de origen condral (osteoocondroma’,

encondroma)

Clasificacién de tumores 6seos
Basicamente hay dos tipos. Tumores que producen tejido dseo derivados de la linea mesenquimal osteogénica y tumores
formadores de cartilago.
- Osteosarcoma (estirpe osea maligna)
- Condrosarcoma (estire condral maligna)

- Sarcoma de Ewig (origen similar a linfomas, mielomas y neuroblastomas de la infancia)

1 , . . . s e
Tumor éseo benigno mas frecuente. Es una excrecencia, hueso normal que sobresale de la metafisis del hueso.



Parece ser que solo con la clinica, una rx simple y la exploracion se puede diagnosticar el 80% de los tumores dseos. Esto es una
extrapolacién que no se cumple casi nunca. Se dice que ningun patdlogo del mundo por muy bueno que sea no puede llegar a
diagnosticar ni un 40% sélo con la morfologia sin conocer clinica, pruebas complementarias, etc

Por tanto, los Unicos tumores que nos interesan son:

e Formadores de hueso:
o Benignos: osteoma o osteoide
o Malignos:
=  Osteosarcoma primario: siendo mas frecuente el central convencional apareciendo de 15-25afios
= QOsteosarcoma secundario: aparece a partir de los 50 afios y es secundario a una enfermedad de
Paget previa o a una displasia fibrosa o defectos por____.
e Formadores de cartilago
o Benignos: encondroma y osteocondroma
o Borderline: es el condroblastoma. Es importante porque se localiza a nivel epifisario
o Malignos: el condrosarcoma.

En cuanto a los tumores éseos primarios de origen medular, en el nifio predominan el sacroma de Ewing y neuroblastoma
metastasico. Hay afectacion ésea cuando es metastasico por la preferencia del neuroblastoma es el hueso. En el adulto son el
mieloma y linfoma.

De los tumores dseos malignos primarios, una vez descartados el mieloma multiple, hay tres tumores (osteosarcoma,
condrosarcoma y de Ewing) que suponen mds de un 75%. De toda la inmensa clasificacion inabordable, basicamente estos tres

suponen la inmensa mayoria de los tumores malignos.

Practica clinica
El paciente viene a la consulta porque lleva un tiempo con dolor de curso atipico. La base del diagndstico de los tumores dseos
es la Rx simple, porque es lo que da mayor sensibilidad a la hora de valorar la ventana dsea y los cambios de sensibilidad. Ante
esa historia hay que descartar las cosas mas frecuentes. Descartadas éstas hay que ver si es benigno, maligno o metastasico.
Cuidado: en general, los pacientes intentan dar explicacidn a cualquier bulto o dolor que presenten con una causa traumatica o
similar, pero eso no descarta el cancer porque puede ser simple sugestion.
En los sarcomas de partes blandas el motivo de consulta no es el dolor, ya que suelen ser indoloros. Es una masa de
crecimiento lento, no dolorosa y que no suele ocasionar impotencia funcional.
1. Tumor benigno
2. Sarcoma de partes blandas
3. Proceso inflamatorio
4., Postraumatico: miositis osificante, etc
La prueba de inicio en los tumores de partes blandas es la ecografia, y si se sigue sospechando, se hace una RM. Sospechamos

de un tumor si es >5cm, profundo y de consistencia firme.
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-Pistas que nos orientan en el D/d de una lesion sea

e Epidemiologia/clinica: edad del paciente

e Rx: équé hace el tumor al hueso?
o Localizacién de la lesién
o Patrén radioldgico de la lesion
o Densidad radiolégica
o Matriz radioldgica
o Numero de lesiones

e Rx: {Qué hace el hueso frente al tumor?: reaccion peridstica. Si el tumor es de crecimiento lento, el hueso lo intenta

englobar y se ve un halo de formacion del hueso. Si es de crecimiento rdpido hay un patrén rapido.

-Algoritmo diagnostico lesion dsea con sospecha malignidad
Segunda diapo mas importante.

e Diagnéstico diferencial por edad

e Descripcidn estructurada de las imagenes radioldgicas

o ¢éDdénde estd la lesion?

=  Lesiones Unicas o multiples
=  Enqué hueso se localiza
= Segmento del hueso y distribucion en plano transversal

o éQué hace el tumor al hueso?

=  Valorar la agresividad del tumor, su comportamiento clinico

= Lesiones/ osteoliticas/ osteoblasticas (con mayor densidad que el hueso normal)
=  Criterios Rx de benignidad

=  Criterios Rx de malignidad

=  Patrones de destruccidn ésea Lodwick

o Respuesta del hueso




= Depende de la agresividad del tumor y su velocidad de progresion
= Tipos de reaccidn peridstica

o Matriz tumoral en Rx: pistas sobre posible estirpe condral, dsea o fibrosa.

La historia clinica y la exploracién fisica tienen, en general, un valor muy limitado en el D/d diferencial de los tumores ésos. ...
Lesidn en paciente de 70 afios vertebral, si como dato analitico dice que tiene gammapatia monoclonal, es el Unico dato clinico

util. Porque la fosfatasa alcalina puede estar elevada en muchos procesos.

Clinica
La clinica de un tumor dseo es un dolor atipico que no mejor con el reposo y es caracteristico que despierte al paciente por la
noche. Cuando se ve una imagen que es un hallazgo casual suele ser benigno. Cuando tenemos un paciente que presenta dolor,
se le hace una rx simple y vemos una lesidn sospechosa, tenemos que ver si esa lesion cumple criterios o no de agresividad.
Ante la sospecha de malignidad de una lesidn ésea o tumoracion de partes blandas se debe derivar inmediatamente a un
centro de referencia que cuente con un equipo multidisciplinar:
e Lesidn 6sea
o El motivo de consulta suele ser DOLOR
o  Criterios RX malignidad
o Edad, localizacion lesion
e  Tumoracion Partes Blandas
o Masaindolora
o Profunda a fascia muscular

o Mayor5cms

Diagnostico diferencial de tumores 6seos

Primero hay que descartar las cosas mucho mas frecuentes:
e Lesiones pseudoteumorales
e Infecciones
e Displasias

e Enfermedades

1.- El hueso reticular existente durante la embriogénesis 0sea, es similar al que aparece en:
a) La enfermedad de Paget
b) El proceso de consolidacion
c¢) Los tumores dseos
d) Hiperparatiroidismo
e) Lo sefialadoenbyc

Correcta: e




Sarcomas del sistema musculoesquelético
e Sarcoma mesenquimal
o Origen mesodérmico. Derivan de las células madre mesenquimales, células pluripotenciales primitivas.
o Estroma con células fusiformes
o Las células mesenquimales pluripotenciales se pueden diferenciar para formar: Hueso, Cartilago, Tejido
fibroso, Tejido adiposo, Vasos sanguineos, Vainas nerviosas periféricas
e Sarcoma de células redondas
Es necesario el D/d con las osteomielitis (infecciones) y displasias dseas, ya que la histologia puede ser muy similar. También
con los histiocitosis de células de Langerhans (proceso inflamatorio) [pregunta examen]
Tumores 6seos de células redondas
e Nifo: sarcoma de Ewing, neuroblastoma metastdsico
e  Adulto: mieloma, linfoma
o Tumores de células redondas pequefias azules: sarcoma de Ewing, linfoma, mieloma multiple, neuroblastoma
o Tumores de la familia del sarcoma de Ewing: sarcoma de Ewing 6seo, Ewing extradseo, Tumor de Askin
(pared toracica) y tumor neuroectodérmico primitivo (PNET)

Los sarcomas 6seos son un grupo muy heterogéneo.

§ "Los Sarcomas Gseos son un grupo muy heterogéneo...”

Imagen de la izquierda hepatocarcimoma, con invasion
I6bulo izquierdo y sist. porta

Debajo aspecto macroscdpico Sarcoma Ewing fémur,
osteosarcoma parostal y osteosarcoma convencional
fémur distal.

Condrosarcoma Cordoma

Osteomielitis
cronica

Adamantinoma

Granuloma eosinéfilo
[Histiocitosis cél Langerhans]




Grado histologico OSTEOSARCOMA

a. Celularidad
b. Atipias celulares

¢. N© mitosis

Sarcoma Ewing Osteosarcoma G3

Tumores benignos del tejido conectivo (estirpe fibroblastica)
La mayoria ocurren en la infancia, son procesos autolimitados, y no precisan tratamiento. Cuando las imagenes RX son tipicas,

se puede evitar la biopsia.

-Fibroma no osificante (defecto fibroso cortical)
Son lesiones cuya mayor importancia es el D/d con un sarcoma.
e Displasia fibrosa. Variedades monostdticas o poliostdticas y con afectacion sistémica (sind. McCune Albright, sind.
Mazabraud)
e Displasia osteofibrosa, también llamado fibroma osificante, enf. de Campanacci. Citogenética tumoral proto-
oncogenes comunes entre la displasia osteofibrosa y el adamantinoma.
e Fibroma desmoplasico. La variante ésea de la fibromatosis agresiva de tej. blandos. También llamado tumor

desmoide del hueso.

-Histiocitosis de células de Langerhans, histiocitosis X.
También denominada histiocitosis de células de Langerhans. No es una neoplasia sino un proceso inflamatorio. Hay varias
variantes descritas:

e  Granuloma Eosindfilo:

o Afectacion exclusivamente dsea.
o Lesiones en sacabocados en huesos planos (craneo, pelvis, escapula)
o Vértebra plana

e Sindrome Hand Schiller-Christian

e Sindrome Letterer-Siwe

e Sindrome Hashimoto-Pritzker




2.- De los siguientes procesos que a continuacion se citan, écual de ellos tiene un mayor riesgo de degeneracién maligna?
a) La enfermedad de Marfan
b) El defecto fibroso cortical
c) La osteogénesis imperfecta
d)La enfermedad de Dejéurine Sottas
e) La exdstosis multiple hereditaria

Correcta: e

3.- Uno de los siguientes procesos puede llegar a confundirse con una osteomielitis aguda en un paciente de 14 afos:
a) Laenfermedad de Scheuermann
b) La osteogénesis imperfecta
¢) Elhemangioma vertebral
d) Elsarcoma de Ewing
e) Elfiboroma no osificante

Correcta: d

4.- El Sarcoma de Ewing 6seo:
a) Se diagnostica con mayor frecuencia en adultos de 40 a 60 afios.
b) Lalocalizacién habitual es en la metéfisis de huesos largos.
c) Suele ser resistente a la quimioterapia.
d) Esresistente a la radioterapia, el Unico tratamiento vaélido es el quirurgico.
e) Ademas del dolory los signos inflamatorios locales, el paciente suele tener fiebre y afectacién sistémica, simulando una
osteomielitis aguda.

Correcta: e

Condroblastoma
Es el Unico tumor de localizacion epifisaria en los nifios, antes del cierre epifisario. Un nifio con lesidn epifisaria, sea donde

sea, es un condroblastoma hasta que no se demuestre lo contrario. Si es un adulto, tumor de células gigantes dseo.

Diagnéstico diferencial

-Por edades

Tiene dos picos, <20 afos, siendo el mas frecuente el neuroblastoma (0-5 afios). El sarcoma de Ewing es el segundo, sobre todo
a partir de los 5 afios. Entre los 20 y 30 practicamente no hay tumores malignos. A partir de los 40 aumenta su frecuencia, sobre
todo metdatasis, mieloma, condrosarcoma y condroma.

Cualquier lesion metafisaria en una persona de 15- 20 afios mientras no se diga lo contrario es un osteosarcoma.




Edad Tumores Benignos Tumores Malignos

uiste dseo esencial
Q Meuroblastoma

0-5 afios Displasia fibrosa
P o, Sarcoma de Ewing
Granuloma eosinofilo
Osteocondroma
. Osteoma osteoide Sarcoma de Ewing
5-10 afios T )
Quiste dseo esencial Osteosarcoma
Quiste dseo aneurisméatico
Osteocondroma
10-20 afios Osteoma Osteocide Osteosarcoma
Condroblastoma sarcoma de Ewing
. Tumor células gigantes
0-30 o
20-30 anos Osteocondroma
. . i Condrosarcoma
30-40 afios Tumor células gigantes )
Fibrosarcoma
Metastasis dsea
. Mieloma
= 40 afios Angioma
g Condrosarcoma
Cordoma

-Por localizacién de la lesién dentro del esqueleto

En el esqueleto axial los que derivan de la MO (pelvis, columna, fémur), siendo sobre todo Sarcoma de Ewing. El osteosarcoma
deriva del tejido 6seo en crecimiento, por lo que son mas frecuentes en el hueso que crece deprisa, siendo sobre todo en los 15-
16 afios en la fémur distal y tibia proximal. La inmensa mayoria de osteosarcomas se dan alrededor de la articulacion de rodilla

En el sacro son muy frecuentes los cordomas sacros.

Esqueleto axial y
apendicular joven
Esqueleto axial
adulto

Fémur distal
Tibia proximal
Humero proximal

Areas ricas médula
hematopoyética

Areas de rapido
crecimiento dseo

Derivan directamente de
células médula roja; o bien
acceden por via hematica

Metastasis (plexo Batson)
Micloma Multiple
Linfoma

Sarcoma Ewing

Osteosarcoma

Anatomia vascular peculiar,
enlentecimiento de la
circulacion que facilita
siembra tumoral (o infeccidn)




Localizacion anatomica Tumores mas frecuentes A

Metistasis, Migloma, Condrosarcoma, T.C2l.Gigantes, Q.C_Aneurismatics,

Pelvi

shis Sarcoma sobre E_Paget, 5. Ewing
Sacro Cordoma, Condrosarcoma, T.Cél. Gigantes, Q.0.Aneursmatico, Linfoma
Tibia Adamantinoma

Fibroma condromixoide

Metastasis, Mieloma.

FPared costal
Displasia fibrosa, Condrosarcoma

Quiste oseo solitario,
Calcaneo Lipoma intradseo (subastragalina), Condroblastoma,
COisteosarcoma

Huesos del tarso (pis - .
(pie) Encendroma, exdstosis subungueal

y del carpo (mano)

Osteosarcoma parostal (region posterior del fémur distal), Ostecsarcoma periostal
Superficie huesos largos (tikia proximal), Cendrosarcoma, Condroma periostal,
Osteocondroma

Metastasis, Mieloma miltiple,

i rtebral R
uerpos verisbrales Sarcoma sobre E_Paget, Hemangioma, T.Cel.Gigantes

Arco posterior vértebras Osteoma ostecide, Osteoblastoma, Q.0.Aneurismatico

-Por segmento del hueso (importante)
En la epifisis basicamente hay dos tumores: condroblastoma y tumor de células gigantes (si preguntan algo sera esto). En la

metafisis puede aparecer de todo. Sélo hay un tumor éseo maligno que se localiza de entrada en la diafisis, que es el sarcoma de

Ewing.
w
X
Sarcoma de Ewing >
Defecto fibroso cortical A
Fibroma no osificante ] leuroblestoma
Diafisis Linfoma, Leucemia '~ Lesiones de N
Osteoma osteoide, Osteoblastoma células Ll
Histiocitosis cél.Langerhans (gr.eosindfilo) 7 redondas Cametastasico
Adamantinoma (tibia) Displasia
; fibresa
La mayoria de los tumores malignos, it Quiste 6
ignos, =0 uiste 0580
Ot condromixoide soltaro
A Osteomielitis
Metafisis Encondroma Fibroma
Osteocondroma 1o osificante
Condrosarcoma
Tumor de
células
igantes
Condroblastoma s
Epifisis Tumor Células Gigantes
Condrosarcoma de cél.claras, Osteomielitis,
Displasia epifisaria hemimélica (enf de Trevor) Condroblastoma Encondroma

Cuando una lesién es multiple, en general es un criterio de benignidad. Si se presenta un varén de 20 afios en la consulta con
una lesion en fémur y en la otra tiene una igual, es criterio de no malignidad, aunque si es mayor hay que descartar metastasis.

En un paciente joven una lesion multiple indica mas una displasia o un proceso inflamatorio.



LESIONES EPIFISARIAS

CONDROBLASTOMA (10-25 a)
TUMOR CEL GIGANTES (20-40 a)

Condrosarcoma cél claras

Tumor Epifisario antes del

cierre del cartilago de

crecimiento:
Condroblastoma

-Por localizacion en el hueso

Si esta central, mas cortical o afecta a la circulacidon

[T
1. Localizacion central: encondroma, displasia \\ //.\j
fibrosa, quiste 6seo simple 'I@‘\
L
2. Excéntrica: tumor células  gigantes, cl:“"]:
osteosarcoma, condrosarcoma,  fibroma

condromixoide

LESIONES DIAFISARIAS

SARCOMA DE EWING (5-25 a)

Linfoma (adultos)

Displasia fibrosa (5-30 a)
Osteoma Osteoide, Osteoblastoma
Histiocitosis (5-30 a)
Adamantinoma (tibia)

3. Cortical: osteoma osteoide, defecto fibroso
cortical (fibroma no osificante)

Parostal o Periostl)

LESIONES MULTIPLES

Con frecuencia lesiones
benignas, displasias,
alteraciones desarrollo...

Metastasis dseas
Mizloma multiple

Encondromatosis (Ollier, Maffucci)
Osteocondromatosis multiple
Histiocitosis cél. Langerhans
Displasia fibrosa

Fibroma no osificante

Osteomielitis
Tumor pardo hiperparatiroidismo
Enf Gaucher
R =N e Ngn
\ { /J
@ | o

Intraarticutar
4. Periostal: de la capa profundz del periostio: o o
osteosarcoma periostal tibia proximal "C——j" ‘F—Q
5. Parostal derivan de la capa externa del periostio: ;- \,‘ l
osteosarcoma parostal fémur distal posterior Yo \
i A ’, [ R
| <‘ ‘i
S \ SO

éUna lesion solitaria, en un adolescente de 14 afos, que estd localizada en el segmento metafiso-diafisario del extremo distal

del fémur y que muestra una imagen de patrén permeativo y triangulo de Codman, la deberd interpretar en un principio cémo?

Osteosarcoma

Un vardn de 15 aios acude a consulta por dolor de hombro izquierdo atraumatico. A la exploracidn se observa una movilidad

activa completa pero dolorosa. La exploracién radioldgica muestra una lesidn litica en la epifisis proximal del himero con

contorno bien delimitado y un punteado fino en su interior. Probablemente se trate de: CONDROBLASTOMA

5.- En relacion a la lesion dsea de la figura, el diagndstico mas probable seria:

a) Encondroma de primera falange

b) Granuloma eosinéfilo de la mano

¢) Quiste éseo esencial del primer metatarsiano

d) Osteosarcoma parostal

e) Metastasis de carcinoma de prdstata

Correcta: a (el encondroma afecta principalmente a falanges de manos y pies)




6.- De las siguientes lesiones tumores les sefiale cudl es la mas frecuente:

a) Osteocondroma

Osteoma osteoide

Es muy frecuente con una imagen rx mas caracteristica, siempre asociado a una escoliosis flexible, postural, con una lesion
esclerosa en una vértebra. Con frecuencia se ve en una vértebra que en una imagen radioldgica no dice nada pero en la
gammagrafia capta. Es un tumor que causa dolor que cede con AINEs. Nunca maligniza siendo su Unico sintoma el dolor. Cuando
se produce en una vértebra, como medio de proteccion al dolor se produce una escoliosis reactiva. Se localiza en la cortical, con
n centro liquido o nidus central de mayor densidad.

Imagen RX tipica: engrosamiento cortical con una zona periférica de esclerosis, y un NIDUS central pequefio radiotransparente.

El tratamiento clasico es quirlrgico. Hoy en dia la mayoria se tratan mediante Ablacion por Radiofrecuencia.

7.- Si nos referimos al osteoma sarcoide, senale la respuesta FALSA
a) Radiolégicamente aparece como un area de engrosamiento cortical, con un punto central radiotransparente (nidus).
b) Clasicamente cursa con dolor nocturno, que mejora con Aspirina®.
c) Aunque el osteoma osteoide es un tumor benigno, maligniza con cierta frecuencia (10%).
d) El tratamiento es quirurgico, y consiste en la reseccion de la cortical engrosada y del nidus central.
e) Cuando la imagen en RX simple no es concluyente de osteoma osteoide , la gammagafia 6sea con Tc 99m vy el TC son de
gran utilidad en el diagnéstico.

Correcta: c

8.- Paciente de 12 aiios de edad que presenta dolor en region dorsal baja no relacionado con esfuerzos. A la exploracion se
observa escoliosis.

a) Escoliosis no estructurada por fractura del pediculo

Mieloma multiple

Es un tumor éseo maligno muy frecuente. Deriva de las células plasmaticas de la MO. Se localiza fundamentalmente en fémur,
costillas, vértebras, pelvis y craneo (esqueleto axial) y es tipico que presente un patrén radiolégico tipico moteado (en
sacabocados)

Datos bioquimicos: anemia microcitica (o anemia normocitica normocrdmica)

Dolor éseo, malestar

Sélo una de las cinco afirmaciones es FALSA en el MIELOMA MULTIPLE:
a) Esun tumor maligno, que se caracteriza por una proliferacion neoplasica de un uUnico clon de células plasmaticas.
b) Suele afectar a pacientes de edad avanzada.
¢) En el hemograma, suele cursar con anemia macrocitica.
d) La gammagrafia dsea con Tc99m tiene una rentabilidad diagndstica inferior a la radiografia simple en el mieloma
multiple.
e) La biopsia de médula dsea confirma una elevada proporcién de células plasmaticas

Correcta: c




Densidad radiolégica
e Lesidn radiodensa: mayor densidad radiolégica que hueso normal. Las lesiones radiodensas (que se producen por un
aumento del calcio depositado) también se denominan osteoblasticas, osteoescleorsas, osteocondensantes
o Inactiva
o Activa
o Vidrio esmerilado
o Agresiva
e Lesidn radiolucida: tiene menor densidad. Las lesiones radioltcidas se conocen como osteoliticas, radioligocas... Suelen
asociarse a reabsorcidn del huesohuésped y disminucién del calcio.
o Calcificacién amorfa: tumores de estirpe fibrosa
o Osificacidn fibrosa

o Osificacién cartilaginosa

-Lesiones segun radiodensidad

Lesion esclerosante cortical: Lesidn osteoblastica en nifio:
Osteoma osteoide Linfoma
OM crénica (absceso de Brodie) Metistasis de meduloblastoma

Fractura por estrés

Lesidn osteolitica en adulto:

Lesidn osteolitica en niiio: Lesidn osteoblastica en adulto:
. . X Metastasis dsea (Ca pulman, rifdn, tiroides
Granuloma sosindfilo Metastasis (Ca mama, Ca prostata) . o (Cap r N )|
Meuroblastoma Linfoma Mieloma miltiple
Leucemia Enf Paget Tumor éseo primario

-Valoracion Rx lesidn dsea
e LaRXsimple en 2 proyecciones, sigue siendo la prueba de imagen mas rentable en el diagndstico de los tumores
Oseos.
e LaRXes poco sensible para detectar areas pequefias de destruccion ésea, especialmente si el foco se localiza en el
hueso esponjoso.
e Esimprescindible solicitar al menos 2 proyecciones
e Se han descrito (Lodwick) tres patrones radioldgicos basicos de destruccion ésea
o Geografico
o Moteado

o Permeativo

-Criterios de rx de benignidad y malignidad (importante)
e Benignidad
o Lesion bien limitada
o Zona de transicién estrecha: si somos capaces de diferenciar el hueso normal y donde empieza el tumor.

o Reborde escleroso: al hueso le estd dando tiempo a crear mas hueso



o Insuflacién de la cortical sin destruccion ni rotura
o Ausencia de invasion de partes blandas.
e Malignidad
o Lesion mal delimitada
o Zona de transicién amplia
o Destruccién de la cortical
o Intensa reaccion periostica
o Invasién de partes blandas
e Triangulo de Codman: es la reaccidén peridstica. No es patognomodnico de nada. Puede aparecer en fracturas,
osteomielitis, displasias, tumores... Significa que al ir destruyendo el hueso y la cortical, éste va a ir formando mas

hueso para protegerse. Cuando el crecimiento es muy rapido llega un momento en que rompe el hueso neoformado.

9.- La imagen que tiene delante presenta alguna de las siguientes caracteristicas

a) Muestra un patrén radioldgico geografico: mancha Unica que se ve claramente

b) Muestra un patrdn radiolégico permeativo: el tumor infiltra el hueso normal sin delimitacion clara entre
ambos

c) Estipica de un quiste esencial

d) Puede corresponder a una metdastasis

e) Lasrespuestas by dson correctas

Correcta: e

10.- Varén de 39 aios, con el diagnoéstico de presuncion de tumor 6seo maligno. Aporta RX. ¢ Cdmo describiria

la lesion radioldgica?

a) Lesidn litica diafisaria en el fémur, con patron permeativo, destruccion cortical y marcada reaccion peridstica

b) Lesion osteolitica centromedular metafisaria de patron geografico, con amplia zona reactiva y refuerzo cortical

c) Lesidn osteolitica, expansiva y excéntrica, que se localiza en la metéfisis y epifisis del fémur distal y se extiende hasta el
hueso subcondral.

d) Lesidn diafisaria del fémur con patrén mixto, osteolitico y osteoblastico, engrosamiento cortical y marcada reaccion
periodstica en “fuego de rastrojos”

Correcta: c

-Patron radiolégico de la lesion (importante, al “jefe” le gusta mucho)
Cuando tenemos una lesién osteolitica hay tres tipos de patrones:
e Patrdn geografico: una mancha unica que puede estar mds o menos definido. Asociado a lesiones pseudotumorales o
lesiones benignas.
e Patrén moteado: en sacabocados
e Patrdn permeativo: sin diferencia entre el tumor y el hueso normal. Tipico de tumores muy agresivos o ciertas
metastasis.

Criterios de Lodwick (Patron geografico < Patrén moteado en sacabocados < Patron permeativo) de menor a mayor malignidad.
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Criterios de Lodwick

Criterios de Lodwick 1. Patron GEOGRAFICO

1A Reborde escleroso 1B Bien definido pero 1C Mérgenes mal
$in reborde escleroso definidos
1. Patrén GEOGRAFICO 2+ Patron MOTEADO, 3. Patrén PERMEATIVO
en sacabocados
-Pistas por densidad 6sea

Lesidn esclerosante cortical: Lesion osteoblastica en nifie:
Osteoma osteoide Linfoma
OM cronica (absceso de Brodie) Metdstasis de meduloblastoma
Fractura por estrés

Lesidn osteolitica en nifio: Lesidn osteoblastica en adulto: Lesion osteolitica en nifio:
Granuloma eosindfilo Met3stasis (Ca mama, Ca prostata) Granuloma eosindfilo
Neuroblastoma Linfoma Neuroblastoma
Leucemia Enf Paget Leucemia

Dx tumores 6seos

La mayoria de los tumores dseos (benignos y malignos) y de las lesiones pseudotumorales tienen una marcada tendencia a
presentarse en determinada localizacion y a cierta edad. Si el dx histolégico no concuerda con la edad y localizacidn: revisar en
sesion multidisciplinar

A partir de la edad y descripcion de las imagenes radioldgicas debemos ser capaces de descartar la existencia de un tumor éseo

maligno.

11.- Adolescente de 15 afos que refiere dolor en tercio distal del muslo derecho tras haber sufrido un traumatismo directo
hace un mes mientras jugaba al balonmano. En la exploracion presenta aumento del didmetro del muslo, con circulaciéon

colateral establecida. La Rx muestra la siguiente imagen:

¢Cual es su diagnastico de presuncion?

a) Osteomielitis aguda




b) Osteomielitis crénica
c) Sarcoma de Ewing
d) Fractura por estrés
e) Osteosarcoma

Correcta: e

12.- Mujer de 35 afos que presenta en rx lesion litica epifiso-metafisaria en radio distal. [...]

13.- ¢Cual es el tumor epifisario que se presenta antes del cierre del cartilago de crecimiento?

a) Osteoma sarcoide

14.- Solo una de las cinco afirmaciones es falsa en el mieloma muiltiple:

a) Es un tumor maligno que se caracteriza por una prolieracién neopldstica de un unico...

15.- Una lesion solitaria, en un varén de 14 aios, que estd localizada en el segmento metafiso-diafisario del extremo distal
del fémur y que muestra una imagen de patron permeativo y triangulo decodman, la debera interpretar en un principio como:
a) Un cordoma
b) Un endocrondoma
c) Un quiste dseo esencial
d) Un osteosarcoma
e) Un osteoma osteoide

Correcta: d

Matriz tumoral

Significa patron de mineralizacion. Las imagenes radiodensas suponen mayor cantidad de calcio, que se puede depositar
simulando el cartilago o el hueso. Cuando la calcificacidn es de tipo 6sea presenta un aspecto de nube o algoddn. La calcificacién
de tipo cartilaginosos se describe como calcificacion en aros o en anillos. El patrdn fibroso no es ni blanco ni negro, es una cosa
intermedia.

Encondroma fémur distal

-Imagenes rx tipicas (pregunta)
e (Calcificacion en palomitas de maiz ("popcorn-like mineralization") de la matriz cartilaginosa.
e Imagen en vidrio esmerilado o vidrio deslustrado ("ground glass"), en displasia fibrosa. Fémur en

"cayado de pastor" ("shepherd’s crook") y tibia curva son deformidades que se asocian también

clasicamente a displasia fibrosa.
- “ . . non " . Defecto fibroso cortical
e Imagen RX en tibia de aspecto lobulado como en “pompas de jabdn" ("soap bubbles") en fibroma no
osificante o defecto fibroso cortical.
e Fibroma condromixoide: tibia proximal, patron geografico con el borde festoneado ("scalloped margins").

Adelgazamiento cortical, esta insuflada.




Reaccidn peridstica
Algunos tumores éseos irritan la capa activa (cambium) del periostio, provocando la aposicion de hueso neoformado. Tipo de
reaccion peridstica:

e Laminado paralelo en capas de cebolla: sarcoma de Ewing

e Laminado perpendicular, en sol naciente o fuego de rastrojos: osteosarcoma

e Tridngulo de Codman: el tumor crece muy deprisa y las laminas de hueso neoformado no son capaces de contener el
tumor, se rompen y forman el triangu,lo siendo su base el tumor.

La displasia fibrosa es de las pocas lesiones que se debe diagnosticar a partir de la radiografia simple, al igual que el encondroma

y no precisa tratamiento. Ninguno de los dos duelen.
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Es especialmente util en tumores de partes blandas para central el tumor. En los tumores dseos se emplea para la posible

i
i
i

Resonancia magnética

afectacidn tumoral. Hay dos tipos de secuencia. En T1 se ve hiperintensa la grasa y en T2 el liquido. Van a presentar una
intensidad intermedia en T1 (similar al mdsculo), hiperintensa en T2, con realce heterogéneo en secuencias supresion grasa y

tras administrar contraste. Edema perilesional tanto éseo como partes blandas.

16.- Paciente de 15 afios que presenta desde hace 3 meses dolor referido al tercio distal del muslo derecho.
Radiolégicamente se obtiene la imagen siguiente, y desde el punto de vista analitico se objetiva aumento de
la fosfatasa alcalina. ¢ Cual seria su diagnoéstico de presuncién?

a) Miositis osificante

b) Sarcoma de Ewing

c) Osteosarcoma

d) Condrosarcoma

e) Endocondroma

Correcta: c

Aplicada a los tumores 6seos, define la relacion de la lesién con los musculos y las estructuras neurovasculares vecinas y

muestra la extensidn extradsea tumoral. Las imagenes en T1 valoran la sustitucion medular y el edema, mientras que las



imagenes en T2 delinean la extension a los tejidos blandos. Por tanto, permite definir la extension del tumor y planificar el

tratamiento.

TC

Superior en la identificacion de ciertos tumores en zonas de dificil acceso como la pelvis. Se suele emplear para estudiarlos y en

el seguimiento postratamiento.

Superior a la RX y RM para detectar la destruccidn cortical, reaccidn peridstica, o erosion enddstica.

Prueba diagndstica de eleccién en Osteoma Osteoide.

Areas de dificil acceso (pelvis): biopsia con tru-cut guiada por TC

TC térax para estadificacion y seguimiento de los tumores dseos y SPB.

En ciertos tumores de alto grado (OS telangiectdsico, liposarcoma mixoide, S. Sinovial, S. Epitelioide), estd indicado
para estadificacion y seguimiento el TC torax-abd-pelvis, por la probable diseminacién metastasica no pulmonar. En S.

Epiteliode ademas TC craneal.
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Gammagrafia 6sea

Estudio de extension de tumores dseos malignos y SPB.

Valorar lesiones multifocales.

Descartar afectacion hueso adyacente por SPB.

Posible aparicion de metdstasis en el seguimiento.

Las lesiones puramente liticas o de crecimiento muy rapido no captan, falsos negativos en MM, linfomas, MTX Ca
Renal

Debido a su baja especificidad, probablemente se vea sustituida en breve por otras pruebas como Whole Body MRI

(exploracidon de cuerpo entero por RM); PET-TC; PET-RM o las nuevas técnicas metabdlicas combinadas con RM.



PET
Se emplea para valorar la diseminacion metastasica o en el seguimiento de sarcomas de estadio IV
e Valora la actividad metabdlica en vivo y el consumo de 18-FDG por la emisidn de positrones. La PET/TC combina una
prueba funcional con la localizacidon anatémica mediante TC.
e Seguimiento sarcomas, deteccidn precoz de recidiva local o diseminacion metastasica
e Valoracion de la respuesta a QT neoadyuvante
e Poca utilidad en diferenciar tumores benignos de malignos, muchos falsos positivos. Ademas de los tumores benignos,

las fracturas, los procesos inflamatorios, sinovitis...pueden alcanzar el SUVmax.

Sistemas de estadificacion ( “no hay quien se lo aprenda”)

Los benignos se clasifican con nimeros arabigos: 1, 2 y 3, siendo éste el mas agresivo

Los malignos se estadifican en funcién del tamafio, localizacion y diseminacién (ganglios o metastasis a distancia) La
importancia del estadio radica en el prondstico. Se clasifican en nimeros romanos:

e |: bajo grado histolégico

IA: intracompartimental
e |B: extracompartimental, ha perforado la cortical y tiene afectacion de partes blandas
e |lI: alto grado histoldgico
o |ll: metastasis.
En la decisidn terapéutica de un paciente neopldsico es fundamental determinar el estadio tumoral. ¢ Cudl o cudles son los
elementos clave para determinar el estadio diseminacién de un tumor?

Determinacidn sérica de los niveles de los marcadores tumorales propios del tumor

Biopsia

Debe ser el ultimo paso, imprescindible completar previamente estudio extension y estadificacion.

Lesiones metastasicas
Sospecha de metastasis:
e Ca mama: mamografia, TC térax, marcadores tumorales
e Ca pulmdn: TC térax-abd-pelvis, marcadores tumorales
e  (Ca prostata: PSA, exploracion uroldgica, TC térax-abd-pelvis

e Mieloma multiple: biopsia de médula dsea, serie 6sea RX, TC

Los bifosfonaros, tipo zolendronato, se han demostrado uiles en el tto de las metastasis éseas y en el mieloma multiple, a la
hora de prevenir las complicaciones secundarias de la enfermedad. Uno de los efectos indeseables mas caracteristicos
relacionados con su administracion y que hace necesaria una actitud de prevencion es:

a) Neoplasia secundaria (osteosarcoma)

b) Plaquetopenia

c) Osteopenia

d) Osteonecrosis del maxilar




e) Tetania

Sarcomas de partes blandas

A diferencia de los tumores 6seos, los malignos no suelen doler y el paciente consulta por un bulto. Es una masa de

crecimiento lento, no dolorosa y que suele no suele ocasionar impotencia funcional.

Se sospecha malignidad cuando es >5cm, profunda y consistencia mayor que el musculo.

La prueba de imagen mas importante es la eco y sobre todo la RM.

Preguntas ante un sarcoma de partes blandas: tiempo de evolucién y si ha variado el tamafio

=
MASA DE PARTES BLANDAS

Tamafio > 5cm Exploracion Fisica Tamaiio <5 cm
Profundo [ RX : —_— Superficial
Consistencia firme ECOGRAFIA Blando, o quistico
v
RM Probable tumor benigno

Gamma ?
Probable SARCOMA Ga 67 gamma ?

RX térax

TC térax ? v

| Seguimiento Consulta |

Clasificacion histoldgica: se han descrito mas de 50 subtipos. Sin embargo, el comportamiento clinico, la historia natural y el

prondstico de estos tumores depende, mas que de la estirpe histoldgica, de su tamafio, grado histoldgico y localizacion

(profundos o superficiales).

Distribucién anatémica SPB:

e Extremidades (muslo) 60%
e Tronco 20%

e Retroperitoneales 15%

e (Cabeza-Cuello 5%

La inmensa mayoria de los tumores malos de partes blandas son lo que antes
se llamaba fibrohistiocitoma maligno (sarcomapleomarfico desdiferenciado) y el
liposarcoma.

Los tumores malignos de partes blandas son mds frecuentes a partir de los 50
afos, a diferencia de los dseos. En los nifios suelen ser neuroblastomas

metastdasicos o rabdomiosarcomas.

-Estadificacion

Depende del tamafio y la profundidad.

Tumoracion > 5 cm

Consistencia mas dura que el misculo
Profunda a la fascia (A) o intramuscular (B)

No dolorosa
Tumor

-\ Zona Reactiva
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Sarcomas de origen fibrohistiocitico Sarcomas origen muscular
Sarcoma Pleomdrfico Indiferenciado Alto Grado = Leiomiosarcoma
Estoriforme-pleomérfico = Rabdomiosarcoma:
Células gigantes embrionario {(botricide o
Histiocitoma inflamatorio leiomiomatoso)
alveolar
Frecuencia SPB por estirpe histoldgica Ljiosarcoma ) B indiferenciado
=  Bien diferenciado (lipoma atipico) pleomorfico
= Mixoide
= Pleomarfico Sarcomas origen vascular
Sarcoma Pleomérfico Desdiferenciado . 25% .« pesdiferenciado
-Fibrehistiocitoma Maligno - = Células redondas Tumores malignos de Vainas Nerviosas Periféricas
= Mixto
Liposarcoma 15% Familia Ewing / PNET

L Sarcomas origen fibroblastico
Leiomiosarcoma

= Tumor fibroso solitario y hemangiopericitoma ~ Osteosarcoma extradseo
=  Sarcoma fibrobastico mixeinflamatorio
Rabdomiosarcoma 10% = Fibrosarcoma infantil Condrosarcoma mixoide extradseo
= Fibrosarcoma
Sarcoma Sinavial 7% = Mixofibrosarcoma Sarcomas de origen incierto
=  Sarcoma fibromixoide bajo grado = Sarcoma sinovial
Tumores Malignos de Vainas 5% = Fibrosarcoma epitelioide esclerosante = Sarcoma alveolar
Nerviosas Periféricas (MPNST) = Dermatofibrosarcoma profuberans = Sarcoma epiteliode
- antes Schwannomas malignos - = Sarcoma células claras
__Aj SARCOMAS DE PARTES BLANDAS

Sarcoma Pleomérfico Desdiferenciado (FHM)
Mayores de 50 aiios
Liposarcoma

Sarcoma Sinovial : el tumor maligno de partes blandas
mas frecuente en pie.
Sarcoma Epitelioide : SPB mds frecuente mano.

Adultos Jovenes

Nifos, adolescentes Rabdomiosarcoma

Los sarcomas de partes blandas mds “frecuentes en nifios” son: Rabdomiosarcoma,
Sarcoma Sinovial, tumores de la familia del sarcoma de Ewing (Ewing extradseo, tumor
neuroectodérmico primitivo PNET)

-RM
Especialmente Util en el dx. Lo tipico de los tumores malignos es que presenten una intensidad de sefial alta o intermedia en T2

y una baja en T1. Es decir, contraria a la grasa normal. Ademas, los tumores malignos son heterogéneos,sin imagen nitida.

-Tratamiento

Si el dx precisa de la colaboracion estrecha de varias especialidades, el tratamiento mas aun. Hay tres tratamientos: cirugia,
quimio y radio. A nivel sistémico, cuando es un tumor de alto grado o diseminado es la quimioterapia. La cirugia y la radio son
medidas de control local de la enfermedad.

El condrosarcoma tipicamente no es quimio-radio sensible, que se trata con cirugia. El osteosarcoma y el sacroma de Ewing no
son radiosensibles por lo que se trata con cirugia junto con quimio coadyuvante y neoadyuvante. Se esta probando ciertos casos
de sarcomas de muy alto grado con ciertas sustancias como inhibidores e la angiogénesis...

e Mieloma multiple: La funcidn es tratar o prevenir las complicaciones, basado en la quimioterapia.
e  Osteosarcoma: Quimio, cirugia, quimio

e  Sarcoma Ewing: quimio +/. Cirugia

e Condrosarcoma: cirugia

e  Metadstasis de Ca: cirugia y RT tto paliativo con control local



e Sarcoma de partes blandas: cirugia +/- RT. Si la Gnica que se puede plantear es una amputacidn, se puede plantear un

tto neoadyuvante para no tener que hacerlo. Reseccidn con margenes amplios de tejido normal.

De todos los tratamientos posibles de un liposarcoma retroperitoneal, écual de ellos considera es el masimportante y
practicamente exclusivo?
a) Quirurgico con la extirpacién simple del tumor
b) Quirdrgico, con la extirpacién radical del tumor, inclidos los érganos por procxicimidad se encuentren afectados
c) Quimioterapia
d) Radioterapia

e) Todos ellos

En el seguimiento de los pacientes intervenidos de un liposarcoma ¢ cual es la complicacidon que se puede presentar mas

frecuente? La recidiva local

éDe qué dependera fundamental la posibilidad de recidiva de los liposarcomas?
a) De una extirpacion inadecuada del tumor
b) Del tipo AP del tumor
c) Delas 2 anteriores
d) De no administrar qumioterapia
e) De no administrar radioterapia

Correcta: ¢




