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Osteosarcoma telangiectasico
A proposito de un caso localizado en tibia distal

M. SALOM TAVERNER, F. LORENTE MOLTO y J. E. AROCA NAVARRO

Servicio de Cirugia Ortopédica'y Traumatologia Infantil. Hospital Universitario «La Fe». Valencia.

Resumen.—E| osteosarcoma telangiectasico es una rara variedad de osteosarcoma. La
caracteristica principal que lo diferencia del osteosarcoma convencional es la anatomia
patolégica, ya que esta formado por areas quisticas ocupadas por material heméatico, sien-
do la producciéon de osteoide por las células malignas muy escasa. El prondstico de este
tumor ha variado radicalmente desde la introducciéon de la quimioterapia a la que res-
ponde incluso mejor que el osteosarcoma convencional. Presentamos un caso de osteo-
sarcoma telangiectasico en un nifio de 8 afios a nivel de la tibia distal, revisando la lite-
ratura sobre este tema.

TELANGIECTATIC OSTEOSARCOMA OF THE DISTAL TIBIA

Summary.—The telangiectatic osteosarcoma is a rare variety of osteogenic sarcoma.
The main characteristic that make it different is the histology, because is formed by cis-
tic spaces that contain blood. The osteoid production used to be limited. The prognosis of
this tumor has change since the introduction of adjuvant chemotherapy. This type of tu-
mor respond to chemotherapy even better than the primary osteogenic sarcoma. We pre-
sent a case of telangiectatic osteosarcoma in a 8-year-old located in the distal tibia and

we review the literature about this item.

INTRODUCCION

El osteosarcoma telangiestasico fue descrito
por primera vez, en 1854, por Paget, consideran-
dolo como una forma maligna de quiste 6seo
aneurismatico, pero Ewing, en 1922, lo incluye
como una variedad histolégica de osteosarcoma.

Su pronéstico ha cambiado radicalmente des-
de la introduccion de la quimioterapia y si bien
Matsuno et al. en 1976 (1) y Farr et al. en 1974
(2) hablan de un 8 y de un 18% de supervivencia
respectivamente, las Ultimas grandes series de
Huvos et al. en 1982 (3) y Mervak et al. en 1991
(4) tienen un 50 y un 58% de supervivencia a los
5 afos, respectivamente.
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Presentamos un caso de esta variedad de osteo-
sarcoma de localizacion inusual en el extremo
distal de la tibia en un nifio de 8 afos y realiza-
mos una revision sobre la evolucion en el pro-
nostico de este tipo de tumor.

CASO CLIiNICO

Paciente vardn de 8 afios y 3 meses que acudi6 a ur-
gencias tras una caida casual, presentando dolor y tu-
mefaccion a nivel del tercio distal de la pierna iz-
quierda. En las radiografias practicadas se descubri6
una fractura patoldgica sobre una lesion litica a nivel
de la metéfisis distal de latibia (Fig. 1).

Se le realiz6 una analitica con resultados dentro de
la normalidad. También se le practicd una gammagra-
fia 6sea en la que se observaba una area fria localiza-
da en la metéfisis distal de la tibia izquierda rodeada
por un halo de leve hipercaptacion. No se apreciaron
otras areas sugestivas de patologia.
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Figura 1. Radiografia simple realizada en urgencias donde
se observa una fractura patolégica sobre una lesién litica loca-
lizada en la metéfisis distal de la tibia.

En la TC practicada se observaba con mayor deta-
lle la lesion litica expansiva en la metéfisis distal de
la tibia izquierda, con nivel liquido/sangre y sin masa
de partes blandas (Fig. 2). Estos hallazgos radiol 6gi-
cosy de la TC nos hicieron pensar en el diagnéstico de
quiste 6seo aneurismético por lo que el paciente fue
tratado ortopédicamente en espera de que la fractura
patolégica consolidase.

A los 2 meses la lesion habia evolucionado répida-
mente hacia una gran destrucciéon ésea (Fig. 3) con
adelgazamiento e insuflacion de la cortical y sin reac-
cion periostica ni endostica. No se observaba matriz
osteoide ni condral. Ante esta rapida evolucion se de-
cide realizar una biopsia incisional cuyo resultado
anatomopatolégico fue de osteosarcoma telangiestési-
co (Fig. 4). Selerealizé asi mismo una RMN en la que
se comprob6 que la lesién estaba limitada distalmente
por la fisis, sin invasion de la epifisis ni de la articu-
lacion (Fig. 5). Existia una destruccion de la cortical
de predominio posterior con masa de partes blandas.
Tras el contraste se visualizaban numerosas zonas de
necrosis tumoral.
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Figura 2. Corte de TC, donde se observa con mayor detalle
la lesion litica expansiva en la metéfisis distal de la tibia con
la presencia de un nivel liquido y sin masa de partes blandas.

Figura 3.

Radiografia simple a los 2 meses de evolucién
con un gran aumento de la destruccién 6sea, con adelgaza-
miento e insuflacion de la cortical, sin reaccién peridstica ni
enddstica.
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Figura 4. A) (HE x 100). Se observan espacios quisticos, a-
gunos de elos con contenido hemético y separados por ban-
das que contienen células gigantes benignas.

-
-
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Figura4. B) (HE x 160). Se observan pequefias can-
tidades de material osteoide, células gigantes benig-
nas y células del estroma malignas.

En la radiografia y TC de torax no se apreciaban
metéstasis pulmonares.

El tratamiento consistio en la administracion de
quimioterapia preoperatoria mediante siete ciclos de
metrotexato a altas dosis.

En el control de RMN posquimioterapia se observo
una captacion heterogénea del contraste, con areas de
necrosis tumoral y con una reduccion de los cambios in-
flamatorios de las partes blandas perilesionales y de la
masa de partes blandas con respecto a la RMN previa
(Fig. 6). La lesion seguia sin afectar la epifisis adya-
cente. Tampoco se identificaban imagenes sugestivas
de lesion en ambos fémures ni en la tibia derecha (Fig.
7).

El tratamiento quirdrgico consistié en la amputa-
cion del miembro inferior izquierdo a nivel del tercio
medio de la tibia.

El tratamiento se completé con quimioterapia pos-
quirdrgica (metrotexato a altas dosis).

Figura 5. Corte sagital de RMN donde se comprueba € ca-
récter quistico de la lesion y como esta limitada distalmente
por lafisis. El contraste permite visualizar numerosas zonas
de necrosis tumoral.

Al paciente se la adapt6 una prétesis que le permite
realizar una vida completamente normal. Tanto es asi,
que al afio sufri6 una fractura de fémur del miembro
amputado tras una caida de la bicicleta. El paciente
lleva actualmente 3 afios y medio de evolucion libre de
enfermedad.

DISCUSION

El osteosarcoma telangiectasia es una rara
variedad de osteosarcoma. Su frecuencia oscila
entre el 1,25 y el 3% de todos los osteosarcomas
(1, 2, 4, 5), aunque algunos autores describen
una mayor frecuencia de apariciéon como Pignat-
ti et al en cuya revision encontraron 17 casos en-
tre 233 osteosarcomas, es decir, un 7,3% (6, 7) o
incluso otros autores como Rossen et al. que des-
criben una frecuencia de un 12% (8).

La localizaciéon mas frecuente de este tumor es
el fémur distal, representando casi un 50% de to-
das las localizaciones, en las series mas largas
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Figura 6.
quimioterapia donde se observa una captacion heterogénea
del contraste, con areas de necrosis tumorales y una reduc-
cion de los cambios inflamatorios perilesionales.

Corte sagital de RMN tras la administracién de

gue se han publicado (1, 3). Estas revisiones de
25y 124 casos solo describen un caso localizado
a nivel de la tibia distal. Esta caracteristica lo
diferencia del osteosarcoma convencional, donde
la tibia distal es una localizacion frecuente.

Aunque la forma de presentacion mas fre-
cuente es la apariciéon de dolor y/o tumefaccion,
hay que destacar la alta frecuencia de aparicion
de fracturas patolégicas. Asi en la serie de 25 pa-
cientes recogida por Matsuno et al 6 debutaron
con una fractura patologica (1) y en la serie de
Huvos et al de 124 pacientes, el 29% presentaron
una fractura patologica al comienzo de la enfer-
medad o durante la misma (3). El caso que pre-
sentamos también debut6é con una fractura pato-
logica. Esta caracteristica no es compartida por
el osteosarcoma convencional y la razén es sim-
ple atendiendo a la anatomia macroscopica del
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Figura 7. Imagen de RMN que nos demuestra como la le-
sién sigue sin afectar la epifisis adyacente y la ausencia de
iméagenes sugestivas de lesion en el resto de los miembros in-
feriores.

osteosarcoma teleangiectdsico donde faltan
areas sOlidas y aparece gran destruccion osea.

Las caracteristicas radiolégicas de este tumor
son las de una lesion litica con areas pequefias y
grandes de destruccion dsea sin esclerosis y con
una cortical adelgazada, e incluso perforada. Ge-
neralmente se acompafia de masa de partes blan-
das y puede haber reaccion de la cortical en forma
de tridngulo de Codman. La mayoria se localiza
en la metéfisis, con extension hacia la epifisis
cuando las fisis estan cerradas. En nuestro caso,
debido a que se trataba de un nifio, la fisis hizo de
barrera impidiendo la extension a la epifisis.

Aunque generalmente la naturaleza maligna
del tumor es facilmente identificable, en casos
precoces puede ser dificil el diagnéstico diferen-
cial con otras lesiones liricas como el quiste 6seo
aneurismatico (9, 10), el granuloma eosindéfilo o
el tumor de células gigantes (3).
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El diagnéstico radiolégico puede complemen-
tarse con la TC para valorar la naturaleza de la
lesion y mediante RMN para valorar la exten-
sion de la misma.

El diagnéstico de confirmacién nos lo propor-
ciona el estudio anatomopatoldgico en el que se
observa quistes ocupados por material heméti-
co y rodeados por bandas con una densa celula-
ridad formada por elementos sarcomatosos y fu-
socelulares alternando con células gigantes
multinucleadas de aspecto osteoclastico. Apare-
ce un gran pleoformismo con hipercromatosis
nuclear y numerosas figuras de mitosis a me-
nudo atipicas. En algunos puntos se observa
produccién de osteoide por las células tumora-
les (6).

El prondstico de este tumor ha cambiado radi-
calmente desde la introduccion de la quimiotera-
pia. Asi en las primeras series publicadas por
Farr et al en 1974 y de Matsuno et al en 1976 la
supervivencia era del 18 y del 8% respectiva-
mente (1, 2). Los primeros autores defendian que

el prondstico era el mismo que el osteosarcoma
convencional, aunque los segundos autores, por
el contrario, defendian que el prondstico del os-
teosarcoma teleangiectasico era peor. De cual-
quier forma la supervivencia de este tipo de tu-
mor ha cambiado radicalmente desde la intro-
duccion de la quimioterapia. Asi las series publi-
cadas mas recientemente hablan de un 40% de
supervivencia a los 2 afios y de un 27% a los 5
afos, segln Huvos et al en 1982 (3), de un 47%
segln Mervak et al en 1991 (4) y de un 82% de
supervivencia a los 3,5 afios en la serie publica-
da por Pignatti et al (7).

Algunos de estos autores explican la buena
respuesta a la quimioterapia por la gran vascu-
larizacion del osteosarcoma telangiectasico, ya
que esto permitiria una mejor perfusién de los
tejidos intralesionales por los agentes quimiote-
rapicos administrados via intravenosa.

En el caso que nosotros presentamos el enfer-
mo se encuentra libre de enfermedad tras tres
afos y medio de evolucion.
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