Osteosarcoma periostico. Caso clinico.
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Resumen. El osteosarcoma peridstico es un sarcoma raro que asienta en la superficie del hueso. Aunque algu-
nos autores lo incluyen en los osteosarcomas yuxtacorticales sus peculiaridades clinicas, radiolégicas y anatomopa-
toldgicas entre ellos que llevan a diferencias en el tratamiento y prondstico le otorgan personalidad propia. Presenta-
mos un caso clinico de osteosarcoma peridstico en un vardn de 18 afios, a nivel de fémur. Se realiza una revision de
la bibliografia, sefialando las principales caracteristicas de esta entidad.

Periosteal osteosarcoma. A case report.

Summary. Periosteal osteosarcoma is a rare malignant neoplasm located on bone surface. Although some
authors include it among juxtacortical osteosarcoma, its clinical feature, imaging studies findings and histologic pat-
terns which lead to differences in the treatment and prognostic, give to it a peculiar identity. We report a case of an

18 years old man who had this tumour in his femur. We do a review of literature.
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Introduccion.

El osteosarcoma peridstico es un sarcoma raro que
asienta en la superficie del hueso. Hay autores que
hablan en general de osteosarcomas yuxtacorticales en
tanto otros dividen a los mismos en parostal, periésticos
y lesiones superficiales de alto grado en funcidn de las
importantes diferencias clinicas, radiologicas y anatomo-
patoldgicas entre ellos que llevan a su vez a diferencias
en el tratamiento y prondstico.

Los osteosarcomas yuxtacorticales en conjunto supo-
nen el 4-10% de los osteosarcomas. Descrito en 1976, el
osteosarcoma periostico es una entidad extremadamente
rara (aproximadamente el 2% de los osteosarcomas).

El osteosarcoma peridstico se presenta en un rango
de edad variable pero con mayoria en la 22-32 tercera
década de la vida. No hay predominio claro de sexo. En
cuanto a la localizacion, asienta especialmente en la dia-
fisis de huesos largos, sobre todo tibia y fémur (85-95%),
seguidos de cubito y himero (5-10%); son excepcionales
costillas, mandibula y maxilar?.
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Caso clinico. Varon de 18 afios de edad, de baja esta-
tura, que habia llevado tratamiento con hormona de cre-
cimiento. Consulté con su médico de cabecera por dolor
en muslo izquierdo de 3 meses de evolucién, y nos fue
remitido con estudio radiol6gico que mostraba una neo-
formacion diafisaria que sugeria malignidad.

La radiologia simple mostraba una lesion diafisaria
de fémur con adelgazamiento de la cortical, extrinseca-
mente erosionada (scalloped) aparentemente por una
masa de partes blandas de amplia base anclada a la cor-
tical; se observaba asi mismo una reaccién peridstica
perpendicular al eje longitudinal del hueso que se extien-
de en la masa de partes blandas; también se ven areas de
mineralizacion (Fig. 1). La TAC y la RMN reafirmaban
los hallazgos de la radiografia simple y mostraban la
extension de la lesion (Fig. 2y 3).

Tras completar el estudio mediante estas técnicas de
imagen y gammagrafia 6sea que mostraba el aumento de
captacion de la lesion (Fig. 4) y con sospecha inicial de
osteosarcoma/sarcoma de Ewing, se realiz6 biopsia de la
neoformacion. El informe anatomopatolégico de la
misma hablaba de condrosarcoma grado 2. Se planted su
tratamiento y se realiz6 reseccion amplia y reconstruc-
cién del fémur con aloinjerto diafisario (Fig. 5). En el
corte macroscopico de la pieza se observa la tumoracion
de amplia base que se extiende a las partes blandas y res-
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Figura 2. TAC inicial.
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Figura 3. RMN inicial.

Figura 1. Radiologia simple inicial.

peta la cavidad medular (Fig. 6). El estudio anatomopa-
toldgico definitivo de la pieza mostraba en la tincion con
hematoxilina eosina areas tefiidas de un color palido lige-
ramente azulado correspondientes a cartilago y que
suponian la mayor parte de la lesién, junto a focos de
osteoide (Fig. 7); con la tincion inmunohistoquimica con
S-100 se observaban las células tumorales con diferen-
ciacion condral (Fig. 8). Se sefialaba como diagnostico
definitivo: osteosarcoma periostal de medio a alto grado
con amplio componente condral.

Bajo el control del Servicio de Oncologia se instaurd
tratamiento con quimioterapia neoadyuvante con Metro-
texate a altas dosis y Adriamicina. 925MBa 99mTc-HDP//G OSEA

El paciente presentd recidiva tumoral a nivel del o = e EEEaaE
musculo esquelético adyacente al injerto 6seo (Fig. 9)  Figura 4. Estudio gammagréfico.
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Figura 6. Aspecto macroscopico de la pieza de exéresis.

Los estudios de imagen de esta patologia incluyen
radiologia simple, tomografia axial computarizada
(TAC) y resonancia nuclear magnética (RNM) (3)

La radiologia simple muestra una masa tumoral de
partes blandas no homogénea con espiculas calcificadas
sobre matriz no calcificada, con adelgazamiento de la
superficie periostica de la cortical en la base de la lesion
y conservacion de la superficie enddstica (se habla de un
"scalloping" de la cortical, causado por la masa de partes
blandas) pareciendo que el tumor se extiende a partes
blandas circundantes; ocasionalmente aparece una reac-
cion peridstica en forma de triangulo de Codman; y se
preserva la cavidad medular. Se observa asi mismo una
reaccion peridstica perpendicular al eje longitudinal del
hueso que se extiende en la masa de partes blandas.

Figura 5. Control post-operatorio.
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Figura 8. Imagen histoldgica (S-100, 100x)

La TAC afiade a lo visto en la radiologia simple una
mejor delineacion de la extension de la lesién a nivel cor-
tical y partes blandas; y la exclusion de la afeccion
medular.

La RMN ayuda a definir mas el tumor delimitando su
tamafio y las estructuras implicadas. Con frecuencia se
ve una aparente afectacion de la medular: analizandola
con detalle se observa que no se continta con la superfi-
cie del tumor; probablemente no son sino cambios reac-
tivos de la médula, no hallandose tumor en ese nivel
cuando se realiza el estudio anatomopatolégico.

A groso modo con los estudios de imagen llega a
parecer una tumoracion condral de localizacion funda-
mentalmente extra6sea con minima invasion cortical.

En el estudio isotopico se observa elevada captacion
excéntrica con diferentes caracteristicas de intensidad y
homogeneidad?.

La anatomia patologica del osteosarcoma periostico
muestra un amplio tejido condroblastico con pequefias
areas de tejido osteoide, siendo lesiones que muy rara-
mente invaden el canal medular. Todas las lesiones tienen
tejido osteoide maligno; y hay elementos condrales en
todos los casos predominando hasta 85%.

Se realiza el diagndstico diferencial fundamental-
mente con: condrosarcoma yuxtacortical, sarcoma de
Ewing, osteosarcoma parostal y osteosarcoma superfi-
cial de alto grado®. El condrosarcoma yuxtacortical habi-
tualmente afecta a pacientes mas mayores (4% y 52 déca-
das), asentando sobre todo en la metéafisis, y muestran
amplia mineralizacion osteoide y condral; aunque la
hendidura (scalloping) en la cortical y el adelgazamiento
de ésta son frecuentes, la reaccion peridstica perpendicu-
lar habitualmente no aparece. Y hay que considerar todo
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esto porque si se realiza una biopsia de una zona funda-
mentalmente cartilaginosa, puede inicialmente orientarse
el diagndstico a condrosarcoma con todas las implica-
ciones de tratamiento (es decir, sin ofrecer quimiotera-
pia). El sarcoma de Ewing raramente es peridstico (3%
de los casos) sin afectacion medular; pero remeda al
osteosarcoma periostico en lo referente a perfil demo-
grafico, localizacién de la lesion y aspecto radioldgico
aunqgue la mineralizacién dentro del componente de par-
tes blandas, la reaccion peridstica perpendicular y las
caracteristicas especificas de atenuacion en el TAC y
RMN T2 (con sefial muy intensa en el osteosarcoma
peridstico por el alto contenido en agua de las partes
blandas) permiten el diagnostico. El osteosarcoma paros-

Figura 9. Radiologia simple con la recidiva.
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tal afecta caracteristicamente a pacientes mayores (fina-
les de la tercera y cuarta década), se localiza en la meta-
fisis, sobre todo femoral distal, y no tiene reaccion
peridstica perpendicular, estando inicialmente sujeto al
hueso por un fino tallo. El osteosarcoma superficial de
alto grado es con frecuencia la lesion con el diagndstico
diferencial mas dificil con el osteosarcoma peridstico, ya
que las dos habitualmente asientan en la diafisis y mues-
tran una reaccion perpendicular periéstica. Habitualmen-
te el osteosarcoma de alto grado afecta a un mayor por-
centaje de la circunferencia 6sea, invaden mas el canal
medular; y no se trata de una masa de partes blandas con
alto contenido en agua por lo que cambian las caracteris-
ticas de TAC y RMN T2.

El tratamiento recomendado para estos tumores es la
reseccion amplia primaria con quimioterapia neoadyu-
vante?# reservada para neoplasias de elevada malignidad
en un intento de reducir las recidivas locales y las metas-
tasis a distancia.

El pronostico del osteosarcoma periostico es mejor
que el del osteosarcoma intramedular, pero no tan bueno
como el del osteosarcoma parostal. El porcentaje de
metastasis a distancia es del 15-20%, las metéastasis pul-
monares son las mas frecuentes®. Una revision de los
casos de la Clinica Mayo® sefialaba un indice de recidiva

y de metéstasis relativamente mayor en las lesiones
femorales a pesar de margenes excisionales amplios,
sugiriendo que estas lesiones femorales pueden necesitar
un tratamiento mas agresivo.

Asi pues, el osteosarcoma peridstico es una entidad
propia con caracteristicas definidas:

- radioldgicamente se trata de una neoplasia de carac-
teristicas malignas que no afecta, si no excepcionalmen-
te, a la medular;

- anatomopatoldgicamente es caracteristica la presen-
cia de tejido condroblastico con pequefas areas de
tejido osteoide;

- y en cuanto al pronostico, éste es peor que el del
osteosarcoma parostal y mejor que el del osteosar-
coma clésico intramedular. Una revision de los
casos de la Clinica Mayo sefialaba un indice de
recidiva y de metastasis relativamente mayor en las
lesiones femorales a pesar de margenes excisiona-
les amplios, sugiriendo que estas lesiones femora-
les pueden necesitar un tratamiento mas agresivo®.

- aunque la recidiva tumoral mas frecuente es proxi-
mal al tumor primario, se han descrito casos de
recidivas distales a pesar de que los margenes de
escision tumoral estuvieran libres de células tumo-
rales’.
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