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Antecedentes: el cancer en la poblacién pediatrica se encuentra entre el 2 al 3 % de todos
los tumores malignos. Los tumores mas frecuentes en los ninos son las leucemias (30 %),
tumores cerebrales (20 %) y linfomas (15 %). Los tumores éseos representan el 6 % de las
neoplasias en los ninos, de estos, el osteosarcoma constituye el 55 % de los casos, con un
pico de incidencia a los 15 afios. Esta neoplasia tiene un comportamiento agresivo con
metastasis del 15 % aproximadamente al momento del diagnéstico, siendo el lugar maés
frecuente los pulmones seguidos de hueso, ganglios, higado y cerebro. Cuando al diagnéstico
se evidencia més de una lesién 6sea sin metastasis visceral se adiciona el termino de
multicéntrico y sincrénico; esta entidad es de rara aparicién con un reporte de menos de
100 casos en la literatura. Reporte de caso: en el siguiente caso presentamos un paciente
de 15 anos con un dolor incapacitante en miembro inferior izquierdo e imagenes sugestivas
de neoplasia 6sea multicéntrica sincrénica y biopsia que concluye osteosarcoma de variante
condrogénica. Conclusién: el paciente recibié tratamiento oncolégico paliativo y presentd
posterior aparicién de metastasis pulmonar. Esta variante del osteosarcoma es sumamente
agresiva con muy mal pronostico.
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ABSTRACT

Background: Cancer in the pediatric population is between 2 to 3 % of all malignant tumors.
The most frequent tumors in children are leukemias (30 %), brain tumors (20 %), and
lymphomas (15 %). Bone tumors represent 6% of neoplasms in children; osteosarcoma
constitutes 55 % of cases, with a peak incidence at 15 years. This neoplasia has an aggressive
behavior with metastasis of approximately 15 % at the time of diagnosis, the lungs being the
most frequent site followed by bone, lymph nodes, liver, and brain. When the diagnosis
shows more than one bone lesion without visceral metastasis, the term multicentric and
synchronous is added; this entity is of rare appearance, with a report of fewer than 100 cases
in the literature. Case report: In the following case, we present a 15-year-old patient with
disabling pain in the left lower limb and images suggestive of synchronous multicentric bone
neoplasm and biopsy that concluded chondrogenic variant osteosarcoma. Conclusion: The
patient received palliative cancer treatment and later presented pulmonary metastasis. This

variant of osteosarcoma is extremely aggressive with a very poor prognosis

Introduccion

Los tumores éseos son infrecuentes, teniendo mayor inciden-
cia en la edad pedidtrica; constituyendo el 6 % de los tumores
malignos en ninos y adolescentes (1), representan el 56 % de
las neoplasias 6seas, en la edad adulta existe mayor predispo-
sicién en la quinta década de la vida. Estos tumores se carac-
terizan por la produccién de tejido 6seo inmaduro por parte de
las células malignas, sus sintomas son inespecificos; entre los
mas frecuentes hallamos el dolor en el sitio del tumor, la pre-
sencia de masa en partes blandas, limitacién a la movilidad y
en ocasiones puede ser una manifestacién accidental la frac-
tura patoldgica. E1 30 al 40 % de los casos presentan metastasis
en la evolucién de la enfermedad (5).

Es importante definir cuando se presenta una sola lesién
primaria, se designa con el nombre de unicéntrico, en cambio
si aparecen al diagndstico dos o mas sitios éseos se determina
como multicéntrico. Esta Gltima variante es muy infrecuente
y clasifica en sincrénico cuando las lesiones se presentan de
manera simultdnea (en dos o mas huesos) y sin presencia de
metdstasis al diagndstico; esta definicién de términos multi-
céntrico y sincrénico continda teniendo gran controversia por
el papel fundamental que ha constituido la metastasis en el
desarrollo de esta patologia (12,15); otra variante es el osteo-
sarcoma multicéntrico metacrénico el cual se define como la
presencia de lesiones que surgen independientemente pero en
tiempos diferentes.

El osteosarcoma multicéntrico sincrénico tiene por predi-
leccién su desarrollo en la medula metafisaria, con un pico de
incidencia entre los 13 y los 16 afos, asociado con el crecimien-
to puberal, con mayor presentacién en varones e infrecuente
en poblacién caucasica (1). En este caso se refiere a un adoles-
cente con diagnéstico de osteosarcoma multicéntrico sincré-
nico y metdstasis pulmonar durante su evolucién y tratamien-
to. Se realiza ademads una concisa revision de la literatura.

Reporte de caso

Adolescente masculino de 15 afios, sin antecedentes de impor-
tancia, quien consulta por cuadro clinico de dos meses de evo-

lucién caracterizado por dolor en rodilla izquierda asociado a
edema, hipertermia y limitacién a la movilidad del miembro
inferior izquierdo posterior a trauma en bicicleta. Recibid
manejo analgésico sin mejoria y en centro remisor realizan
radiografia de rodilla izquierda con alteraciones en el fémur
distal ipsilateral y con posterior remisién a centro de alta com-
plejidad.

Al examen fisico de ingreso destaca edema y dolor en tercio
distal del muslo izquierdo asociado a limitacién de la marcha,
resto del examen fisico normal. Paraclinicos de ingreso con
hemograma y quimica sanguinea dentro de parametros nor-
males (LDH: 299 U/L y fosfatasa alcalina: 145 U/L).

En la radiografia de miembro inferior izquierdo (MII) se apre-
cia disminucién del espacio femorotibial interno con reaccién
peridstica cortical anterior en tercio distal del fémur y triangu-
lo de Codman (Ver figura 1). En la resonancia magnética nuclear
(RMN) de MII con contraste, se observa una lesién de aspecto
tumoral a nivel distal del fémur y compromiso del nuicleo de
crecimiento medial e hidroartrosis (Ver Figura 2). En la gam-
magrafia dsea se aprecian lesiones blasticas hipercaptantes en
diafisis proximal de humero derecho, espina iliaca anteroinfe-
rior, fémur en su diéfisis distal, rotula y tibia izquierda (Ver
figura 3). La tomografia axial computarizada (TAC) de térax y
abdomen contrastado fue reportada como normal. El ecocar-
diograma doppler también fue reportado como normal.

El servicio de ortopedia oncolédgica realizé hemidiafisecto-
mia y osteotomia de fémur con biopsia de hueso, teniendo
como resultado del hallazgo quirtrgico, tejido con apariencia
fibrinoide blanquecina no purulenta.

El servicio de patologia informa tumor condrogénico y
osteogénico de fémur distal izquierdo; la inmunohistoquimica
presenta positividad para CD99 y vimentina, expresién tenue
de CK1/3, positivo para SATB2 y negativo para S100 y actina,
con un KI 67 del 80 % indicando un tumor muy agresivo. Se
confirma asi el diagnéstico de osteosarcoma convencional de
variante condrogénica.

El servicio de hematoncologia pediatrica valoré al paciente
con diagnéstico de osteosarcoma multicéntrico sincrénico, con
muy mal prondstico de sobrevida basados en reportes de la
literatura por la imposibilidad de un control local adecuado y
por la agresividad de esta patologia, la cual rapidamente evo-
luciona a metastasis pulmonar y muerte. Por lo anterior se le
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explicé al padre y se inicia quimioterapia paliativa con doxo-
rrubicina, ifosfamida y cisplatino cada 21 dias por 5 ciclos. Pos-
terior al segundo ciclo hay control del dolor sin requerimiento
de morfina y ni tramadol. Posteriormente presenta dolor en
regién poplitea confirmando con doppler arteriovenoso la pre-
sencia de trombosis venosa profunda segmentaria de la vena
femoral superficial y poplitea izquierda, por lo cual se inicia
manejo con enoxaparina y mejoria del dolor.

Posterior al quinto ciclo de quimioterapia se encuentra
paciente estable sin dolor y se hace evaluacién con imégenes
RNM que reporta metéstasis pulmonar (Ver figura 4), en la gam-
magrafia dsea (Ver figura 5) sin nuevas lesiones hipercaptantes
y TAC de térax (Ver figura 6) con imagenes nodulares pulmo-
nares bilaterales correspondiente a metdastasis pulmonar que
no se observan en la evaluacién inicial.

A pesar de tratamiento instaurado se evidencio progresién
neopléasica y desarrollo de metastasis pulmonar; se habla con
el padre y ortopedia oncolégica para hacer amputacién del
miembro inferior izquierdo a nivel del tercio medio del fémur,
ya que esta lesién presenta mayor compromiso sintomdatico y
complicaciones trombéticas y asi mejorar el tratamiento palia-
tivo. La familia no acepta y renuncia a cualquier tratamiento
oncoldgico.

Discusién

El osteosarcoma multicéntrico sincrénico es una patologia
muy infrecuente, con transcendental controversia sobre su
origen; se contempla multiples factores desencadenantes
como la desregulacién de la diferenciacién de las células
mesenquimales y genes supresores de tumores, la activacién
de oncogenes, eventos epigenéticos y la produccién de citoqui-
nas (7); ademas la Enfermedad de Paget asociada en adultos
mayores, la exposicién previa a radioterapia, quimioterapia y
predisposicién genética con mutaciones en genes como el RB1
(gen asociado al retinoblastoma hereditario) y TP53 (gen aso-
ciado al sindrome de Li-Fraumeni) (2, 9).

El primer reporte de caso fue realizado en 1938 por Silver-
man, posterior a este se realizaron pocas descripciones de
casos dado a la baja prevalencia de esta neoplasia (6). La pri-
mera definicién de osteosarcoma multicéntrico la otorgd
Dahlin’s en 1978, quien precisa esta patologia como la presen-
cia simultanea de multiples lesiones primarias al diagnéstico
y posterior presentacién de metéstasis pulmonar en la fase
terminal. Muchos autores han controvertido con este término

tratando de definir si las lesiones son de origen multifocal o
simplemente metastasis de hueso a hueso; consigo han pro-
puesto que estas son lesiones primarias multiples si los pul-
mones estan libres de metastasis al momento del diagnéstico
(15). En el paciente se identificé més de dos lesiones al momen-
to del diagnéstico en diéfisis proximal de humero derecho, la
espina iliaca anteroinferior, la regién distal del fémur, rotula y
tibia izquierda, sin presencia de metdstasis pulmonar; a los
seise meses de evolucién de la enfermedad se evidencia la
aparicién de focos metastasicos al nivel pulmonar.

Autores como Enniking y Kegan plantean que la disemina-
cién metastasica se da por la via del plexo venoso Batson o
mediante embolizacién intradsea a través de sinusoides medu-
lares. Mientras que Hatori considero una posible expansién del
osteosarcoma a través del sistema linfatico como una probable
via de propagacién que conlleva a la metéstasis pulmonar, este
planteamiento aun amerita de estudios exhaustivos a nivel
genético, que permita demostrar la rapida y agresiva disemi-
nacién en este tipo de tumores (12, 13).

La clasificacién empleada en esta lesién neoplasica es la
realizada por Amstutz en 1969 (Ver tabla 1) (12). Consideramos
que nuestro paciente cumple con los criterios para tipo I con
un mal pronéstico de sobrevida.

El tratamiento actual del osteosarcoma no metastasico y
con lesién tinica que ha mejorado la sobrevida de estos pacien-
tes es quimioterapia preoperatoria o neoadyuvante para evitar
las micrometéstasis y reducir el volumen del tumor para mejo-
rar el abordaje quirldrgico y ante posibilidades realizar preser-
vacién de la extremidad, posteriormente continua con quimio-
terapia adyuvante. No existen investigaciones que sean
concluyentes sobre los resultados de sobrevida y recaidas en
pacientes que hayan recibido quimioterapia y cirugia combi-
nadas; los pocos casos reportados evidencian un pronéstico
extremadamente pobre a pesar de brindar estas opciones en
el tratamiento (6).

Desde el inicio se considerd con este paciente que el trata-
miento era paliativo ya no se podia realizar control local de la
enfermedad por los multiples focos presentes; en este caso se
opté por el inicio de quimioterapia paliativa con doxorrubicina,
ifosfamida y cisplatino como tratamiento, no se pudo evitar la
progresién y desarrollo de metdstasis pulmonares, se conside-
16 por compromiso y progresién realizar amputacién del miem-
bro inferior izquierdo a nivel del tercio medio del fémur, para
mejoria de la calidad de vida en estado paliativo donde fami-
liares rechazan toda clase de tratamiento.

Tabla 1. Clasificacién para osteosarcoma multicéntrico. (Modificado de Amstutz, 1969)

Tipo I Lesiones sincrénicas. Generalmente en ninos y Sobrevida < 6 meses
Alto grado adolescentes.

Tipo II Lesiones sincrénicas. Mayor frecuencia en adultos.  Sobrevida 5 meses - 6
Bajo grado y limitadas al esqueleto anos
axial.

Tipo III A: presentaciéon Lesiones metacrénicas. Mayormente en adultos Sobrevida 2 anos y medio

temprana

B: presentacién tardia

Afectan los huesos planos y largos.
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Conclusién
En conclusidn, esta variante del osteosarcoma es sumamente

agresiva con muy mal pronostico y aun siendo un gran inte-
rrogante y desafio para los especialistas.
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Figura 1. Radiografia de rodillas comparativas

A. Reaccién peridstica cortical anterior en tercio distal de fémur izquierdo y triangulo de Codman. B. Masa pétrea de gran tamano en tercio distal
izquierdo.
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Figura 2. RNM de MIII con contraste.
Lesién de aspecto tumoral a nivel distal del fémur, con compromiso del ntcleo de crecimiento medial e hidroartrosis.

PELVIS ANTERIOR

Figura 3. Gammagrafia ésea.

Lesiones blasticas con hipercaptacion de radiotrazador en diafisis proximal del humero derecho, espina iliaca anteroinferior, fémur izquierdo,
rotula ipsilateral y tibia izquierda.
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Figura 4. RNM de fémur comparativa
Lesién tumoral hiperintensa con calcificacién a nivel periostal del fémur de origen infiltrativo y con aumento de partes blandas por proceso

neoplésico, compromete el nicleo de crecimiento medial del fémur a nivel periostético con captacion diseminada del material de contraste.

Cambio osteopénicos y edema de y tejidos blandos.

Figura 5. Gammagrafia dsea.
Estudio de control con hipercaptacién del radioatrazador en, diafisis proximal de humero derecho, hueso iliaco y acetdbulos derechos, ademas
presenta lesiones en fémur izquierdo con area de mayor captacién en la diafisis distal, sin nuevas lesiones en comparacién con gammagrafia

previa.
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Figura 6. TAC de térax.
A.TAC inicial normal. B. TAC de control con imagenes nodulares pulmonares bilaterales.



