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RESUMEN

El osteosarcoma o sarcoma osteogénico es el tumor 6seo
maligno mas frecuente en pediatria que se presenta en
la segunda década de la vida entre los 10 y 15 afos. La
creciente incidencia de esta neoplasia hace necesario dar
a conocer una guia de diagnodstico y tratamiento sencilla y
completa que permita a los pediatras y médicos generales
que trabajan en las unidades de primero y segundo nivel de
atencidn en nuestro pais, conocer los aspectos mas rele-
vantes de esta patologia para poder hacer una intervencion
diagnéstica oportuna que permita a los pacientes contar con
un tratamiento integral encaminado a la preservacion de su
extremidad afectada.

Palabras clave: Osteosarcoma, guia diagndstica, guia te-
rapéutica.

ANTECEDENTES

Hacer una clasificacion de los tumores dseos, es dificil y
complejo ya que hay discrepancias entre los especialis-
tas porque se desconoce la embriologia e histogénesis
de estas neoformaciones y porque la terminologia no es
uniforme.’

En el Registro Americano del Sarcoma Oseo se des-
cribe que hay dos grandes grupos de tumores 6seos: los
benignos y los malignos.'® Los malignos pueden ser pri-
marios (los que se originan en el hueso) y los secundarios
(que se dan por metastasis a partir de un tumor maligno
en otra parte del cuerpo). Los tumores malignos prima-
rios mas frecuentes son el osteosarcoma y el sarcoma
de Ewing.*®

ABSTRACT

Osteosarcoma or osteogenic sarcoma is the most frequent
malignant bone tumor in pediatric, than appears in the sec-
ond decade of the life, between 10 and 15 years old. The
increasing incidence of this neoplasia, makes necessary to
present a simple and complete guide of diagnosis and treat-
ment, that helps pediatric and general doctors, whose works
in the first and second level units of attention in our country;
to know the most important aspects of this pathology to be
able to make an opportune diagnoses intervention, that al-
lows the patients to count on an integral treatment directed
to the preservation of its affected extremity.

Key words: Osteosarcoma, diagnoses guide, therapeutic
guide.

En Estados Unidos se diagnostica osteosarcoma
aproximadamente en 400 sujetos menores de 20 afios.
En los adolescentes, es el tercer tipo mas comun de céan-
cer después de las leucemias y los linfomas.” En México
(2002) se reporta que de los nifios y adolescentes dere-
chohabientes del IMSS el 74% de los casos identificados
con un tumor dseo presentaron osteosarcoma.®

Generalidades

El osteosarcoma o sarcoma osteogénico es un tumor
6seo maligno que se origina en las células 6seas y se
asienta sobre la metéfisis de los huesos largos y de cre-
cimiento mas rapido, en especial el extremo distal del fé-
mur, el extremo proximal de la tibia y el extremo proximal
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del humero.'3%12 Aproximadamente, del 50 al 80% se ori-
gina en el area alrededor de la rodilla”'" y menos del 10%
se presenta en la pelvis."

Las estadisticas'®'® reportan que el sarcoma osteo-
génico es el tumor 6seo mas frecuente en pediatria y
ocupa el séptimo lugar de incidencias entre todas las
neoplasias 6seas malignas infantiles,®'3'* abarcando en
las diferentes estadisticas del 50 al 60% del total de sar-
comas. En ninos, esta neoplasia se presenta frecuente-
mente en la segunda década de la vida, entre los 10 y
15 afos,”®'2 aunque afecta también a menores de cinco
anos. En el Hospital Infantil de México Federico Gomez
(HIMFG) en los ultimos afios se han atendido a cuatro
nifos con diagndstico de osteosarcoma, cuyas edades
fluctuaron entre el afo siete meses y los dos afios ocho
meses de edad. La enfermedad es casi dos veces mas
comun en los hombres que en las mujeres,”'" en quienes
aparece en promedio uno o dos afos de edad antes que
en los varones®y es mas comun en la raza negra que en
la blanca.”

Etiologia

La causa del osteosarcoma aun no se conoce.'®'® Diver-
sos estudios lo han asociado con el retinoblastoma y se
presupone una anormalidad genética que predispone a
los nifios a estos tipos de cancer.”'2 En diversos estu-
dios se ha encontrado una mutacién del gen RB en el
cromosoma 13q en el 60-75% de los osteosarcomas y
mutaciones del gen p53 en el cromosoma 17 en al menos
30-50% de los casos."

Asi como se ha descrito que la exposicion a ciertos
compuestos ambientales y a campos electromagnéti-
cos pueden ser causa de neoplasias en la poblacion
infantil,® se encuentra documentado que la exposicion
a radiaciones constituye un factor de riesgo para el
osteosarcoma.” "2

Cuadro clinico

El cuadro clinico depende, entre otros elementos, de
la edad del sujeto, de la malignidad de la neoplasia, de
la localizacion del tumor y del tiempo de evolucién del
padecimiento.!-39.16-20

La mayoria de los pacientes presenta dolor como
sintoma principal y aumento de volumen en la region
afectada.!-37911.1216-20 E| dolor es al comienzo de la enfer-
medad intermitente, aumenta con la actividad y empeora
durante el suefio nocturno; sin embargo, con la evolucién
(que siempre es rapida) se vuelve continuo y la presion
que produce provoca o exacerba el dolor,'391620

Puede haber antecedentes de traumatismo que produce
malestar a nivel del tumor, y al crecer éste, facilmente se
produce una fractura espontanea.’3°11620 Hay un aumen-
to de la temperatura local de la piel,”'"'2 sensibilidad a la
presién y las venas superficiales se hacen visibles.!-3916-20
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Otros sintomas son la debilidad del miembro afecta-
do, la claudicacion y cierto grado de incapacidad para
realizar las actividades habituales; el rango de movilidad
de las articulaciones disminuye,’ con lo que se observa
atrofia muscular secundaria a la falta de uso del miembro
afectado.39:16-20

Es comun que estos sintomas empiecen varios meses
antes de que se haga el diagndstico;'! los autores han
podido observar que, mientras mas corto es el tiempo de
aparicion de los primeros signos y sintomas (de dos se-
manas a un mes), es mas rapido y agresivo el crecimien-
to tumoral.

DIAGNOSTICO

Antes de establecer el diagndstico de osteosarcoma de-
ben realizarse diversas pruebas y procedimientos. La
evaluacion inicial comprende los siguientes aspectos:

Historia clinica completa

Donde se remarca la presencia de dolor y aumento de
volumen en el sitio del tumor primario.”""12

Examen fisico

Donde puede palparse una masa de tejido blando en el
sitio del tumor primario.”!

Examenes de laboratorio

Los principales estudios de laboratorio comprenden la
biometria hematica, velocidad de sedimentacion globular,
pruebas de funcién hepatica y renal, quimica sanguinea
con calcio y fésforo; fosfatasa alcalina y acida, proteina C
reactiva, factor reumatoide y antiestreptolisinas.

Se reporta que sélo la fosfatasa alcalina y la dehi-
drogenasa lactica tienen valor prondstico;'"'2 los autores
han observado que cuando estos valores son superiores
de 900 se asocia un desenlace fatal (muerte) a corto
plazo.

Exdmenes de gabinete

En las radiografias simples puede apreciarse que la lo-
calizacion de la lesion, el tipo de reaccién periosteal, los
margenes y los cambios en el tejido blando, ayudan a
identificar el tipo de tumor y a predecir su agresividad.”'-12
Por su naturaleza, las lesiones de osteosarcoma pueden
ser liticas, escleréticas 0 ambas. "2

En estos tipos de tumores, las radiografias revelan
destruccién permeable del hueso, zonas de transicién po-
bremente definidas y la respuesta endosteal.'"12

El uso de radiografias usualmente incluye la tomo-
grafia computarizada o las iméagenes de resonancia
magnética para evaluar la extension del tumor, para lo-
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calizar la masa de tejido blando comprometido intra o
extracompartamental”'!122" y |a relacién del tumor con las
estructuras neurovasculares, las articulaciones o fisis.'?

La tomografia computarizada se realiza para determinar
la presencia de metéastasis, sobre todo a nivel de pulmoén.”

El gammagrama 6seo frecuentemente se ordena para
obtener imagenes claras de todo el esqueleto y determi-
nar también metéstasis y otras lesiones.”'2 Constituye un
buen parametro para diferenciar entre las lesiones infec-
ciosas (osteomielitis) de las tumorales.

Biopsia

El diagndstico nunca debe hacerse por medio de las ra-
diografias: es necesario confirmarlo con la realizacién de
una biopsia, que es el procedimiento quirudrgico inicial de
todos los pacientes con tumores 6seos.!"

En general hay dos tipos de biopsia: la excisional
(cuando el cirujano remueve la masa completamente);
rara vez se hace cuando se sospecha de cancer y la inci-
sional (s6lo se remueve una pequefa parte del tumor para
su evaluacion) que puede ser abierta o cerrada.” El tipo de
biopsia a realizarse debe ser determinado cuidadosamen-
te por la evaluacion del tamafio y localizacién del tumor,
por el diagndstico diferencial y la edad del paciente.”'

Se recomienda ampliamente que este procedimiento
lo realice el cirujano ortopedista que llevara a cabo la re-
seccion del tumor, ya que es de suma importancia el lugar
donde se realiza la biopsia con relacién a la localizacién
del tumor y la estructura anatémica comprometida.!'-122!
Ademas, se debe realizar un control radiografico transo-
peratorio para obtener muestras representativas del tu-
mor y facilitar la tarea diagndstica del patdlogo, evitando
asi perder el tiempo con una segunda biopsia.

Los autores sugieren la biopsia percutdnea y que se
tomen tres cilindros (minimo) del hueso afectado para
mandar también muestras al laboratorio para estudio cito-
quimico y de cultivo.

Una herramienta util para establecer el diagndstico y
determinar el tipo de tratamiento quirdrgico méas conve-
niente al paciente y el prondstico, es el sistema propues-
to por Enneking, en el cual se categorizan los tumores
malignos de hueso por grado: bajo o alto grado con y sin
metastasis a distancia y por su localizacién anatomica:
intracompartamental o extracompartamental.'-

Al momento del diagnéstico, aproximadamente del 15
al 20% de los pacientes con osteosarcoma presentan me-
tastasis detectables mediante radiografia,”'"'>2' aunque
se presume que todos tienen metdstasis microscopicas.
El sitio mas frecuente para la presentacion de las metas-
tasis es el pulmén.”"

TRATAMIENTO

En las tres ultimas décadas se han logrado sustanciales
progresos en cuanto al tratamiento de los tumores 6seos

malignos,?? ya que considerando un equipo multidiscipli-
nario se abarcan diferentes areas:"

Oncologia

Para tratar con éxito a los pacientes debe usarse quimio-
terapia sistémica que se aplica de manera intravenosa o
intraarterial. Antiguamente sélo se aplicaba quimiotera-
pia adyuvante, ya que se encontré que producia mayo-
res tasas de sobrevivencia libre de enfermedad para los
pacientes; sin embargo, en la década de los 80 Rosen
introdujo el concepto de quimioterapia neoadyuvante, que
es la que se administra antes del tratamiento quirurgico."
Actualmente se utilizan ambos esquemas” "2 en prome-
dio cuatro ciclos antes de la cirugia y ocho después para
reducir los restos tumorales que pudieran haber queda-
do.™35 Los principales agentes activos que se aplican
desde hace varios afos a nivel internacional y en nuestro
pais son el cisplatino, etopdsido, doxorrubicina, altas do-
sis de metotrexate e ifosfamide;”'"'2 sin embargo, aunque
el valor de la quimioterapia es claro, a nivel mundial toda-
via no se ha desarrollado un unico régimen quimiotera-
péutico para el manejo de esta neoplasia.'

Este tratamiento favorece la reduccion del tumor, su
recalcificacion limita su extension y permite llevar a cabo
una cirugia de preservacion que posibilita conservar el
miembro afectado para que el paciente recupere su au-
tonomia motriz. En términos generales, el grado de ne-
crosis que produce la quimioterapia es importante para
determinar el manejo quirurgico y tiene valor prondstico
para la sobrevivencia del paciente.”!:'22" Cuando la ne-
crosis es superior al 98% puede considerarse que la qui-
mioterapia ha sido efectiva.

Ortopedia

Los adelantos que se han hecho en el manejo quirur-
gico de estas neoplasias en los ultimos afios implican
mayor tasa de supervivencia de los pacientes con estas
enfermedades.”2?!

El principal método local para erradicar el osteosarco-
ma es la cirugia, ya que es una neoplasia relativamente
resistente a la radioterapia.”'" El tipo de intervencién para
el paciente depende del tipo de tumor, su localizacion y la
extension de la enfermedad; aunque la extirpacion del tu-
mor primario generalmente se da después del tratamiento
con quimioterapia neoadyuvante.” "2

Hasta la década de los 70 el tratamiento quirdrgico
consistia en la amputacion arriba de la rodilla o la desar-
ticulacion; sin embargo, gracias a los avances en los es-
quemas quimioterapéuticos, las nuevas técnicas quirurgi-
cas y la ingenieria biomédica, actualmente el tratamiento
estandar es la preservacion de la extremidad.” 122! La
eleccion del tipo de cirugia (amputacion versus reseccion/
reconstruccién) depende de la edad del paciente, la lo-
calizacion del tumor, del compromiso de las estructuras
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neurovasculares y de la presencia o ausencia de fractura
patolégica antes o durante la induccidn de la quimiotera-
pia neoadyuvante.”'"'2 Los autores han encontrado que
los tumores malignos que cursan con una fractura patolo-
gica provocan mayor riesgo para que el paciente presen-
te metéstasis pulmonares.

Para lograr la reconstruccion del miembro afectado
hay basicamente tres opciones. La eleccién del procedi-
miento depende de la localizacion del tumor y de la edad
del paciente:

a) Autoinjerto de hueso. Pueden usarse autoinjertos no
vascularizados como el de la pelvis o autoinjertos vas-
cularizados como el de la fibula. Si la extension del
defecto es pequena, frecuentemente estos autoinjertos
funcionan bien.” 111221

b) Aloinjerto de hueso estructural. Puede ser intercalar u
osteoarticular. La principal complicacion que presentan
estos tipos de injerto es la dificultad para incorporarlos
al hueso del paciente y la facilidad con la que se puede
producir una fractura.” 1221
Los aloinjertos osteoarticulares pueden usarse en la
reconstruccion de cualquier articulacion (humero proxi-
mal, fémur distal o tibia proximal).™
Se ha descrito que del 10 al 15% de los pacientes
presentan infeccion después de la cirugia y que en
el 10 al 25% de los casos no se logra la union de la
osteosintesis. Con el uso de aloinjerto osteoarticular
se logra una funcion satisfactoria en el 60-70% de los
casos y se reporta en la literatura que es mejor con
el autoinjerto intercalar. Aproximadamente 20% de los
pacientes presentan fracturas que ameritan un poste-
rior reemplazo del injerto."

c) Endoprétesis metélica. Es un reemplazo manufactu-
rado para el hueso afectado, generalmente hecha de
acero o titanio.”'2%2' Es una opcién que provee esta-
bilidad inmediata al paciente. Debe ser pensada con
cuidado para pacientes menores de ocho anos por
la inmadurez esquelética de los nifios antes de esta
edad.' La principal complicacion de este procedimien-
to son las infecciones que suelen presentarse hasta en
el 35% de los casos.%'®
Para nifios menores de ocho afios puede usarse
como método de reconstruccion la plastia de rotacion
tipo «Van Ness»"!" cuando el tumor incluye la region
de la rodilla’ o la plastia de volver hacia arriba la ti-
bia'' donde la porcién baja de la pierna se rota 180
grados. El tobillo sirve como reemplazo de la rodilla.”
En nuestro medio esta opcidon no es viable, ya que
algunos padres prefieren ver a sus hijos muertos pero
completos.

Psicologia

El impacto psicoldgico que produce una neoplasia en la
vida del paciente y de su familia es grave, ya que impli-
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ca la reconstruccion de la forma de vida tanto individual
como familiar debido a la enfermedad.??

Cualquier padecimiento provoca ansiedad en los pa-
cientes y sus familiares porque crea una serie de ame-
nazas reales, imaginadas o potenciales.? La naturaleza
de estas amenazas depende de varios factores como
son la edad, la familiaridad con el ambiente hospitalario,
las caracteristicas generales de la enfermedad y el trata-
miento, el tipo, cantidad y calidad de la informacion que
poseen sobre la enfermedad, el tratamiento y el prondsti-
coy el tipo, cantidad y calidad de las redes de apoyo que
poseen.2%35

La intervencion psicoldgica tiene tres objetivos princi-
pales: disminuir la ansiedad de los pacientes y sus fami-
liares, servir como puente entre los pacientes y sus fa-
miliares y el equipo médico y favorecer la adherencia al
tratamiento médico.28%1:%38 Estos objetivos se logran por
medio de la informacién, contenciéon emocional y escla-
recimiento de las dudas, miedos, fantasias (amenazas),
mitos, beneficios y riesgos que surgen por la enfermedad
y el tratamiento.

Una vez que el equipo médico ha dado la informacién
al paciente y sus familiares, inicia la intervencién psicol6-
gica; su duracion depende de cada caso y del tiempo que
se tenga disponible segun las condiciones del paciente.
Los aspectos que se manejan van en relacion al diagnds-
tico (caracteristicas de la enfermedad y evolucion natural,
causas y asociacion con aspectos genéticos, examenes
de laboratorio, gabinete y biopsia); tratamiento (quimio-
terapia neoadyuvante y adyuvante, cirugia radical versus
cirugia conservadora), y prondstico (dolor de miembro
fantasma, sobrevivencia, toxicidades por quimioterapia,
metastasis, calidad de vida y muerte).

Rehabilitacion

Inicia manejo durante la hospitalizacién en el propio Ser-
vicio con apoyo del Servicio de Terapia Fisica y Rehabi-
litacidon consistente en bipedestacidn e inicio de marcha
precoz con ayuda de andadera (3 y 7 dias) para la re-
educacion de la marcha y el fortalecimiento complemen-
tario de grupos musculares (mecanismo extensor de la
rodilla).

En algunos casos se auxilia la marcha con el uso de
aparatos ortésicos largos para no realizar la carga total
de la extremidad preservada y que este proceso se reali-
ce durante las siguientes 12 a 16 semanas.

La fase de rehabilitacion se inicia a las 48 horas del
postoperatorio cuando ya se han retirado los drenajes
(Penrose) o equipo de succién continua (Drenovac) al
igual que el vendaje antiedema tipo Jones (vendaje algo-
donado); este vendaje es sustituido solamente por una in-
movilizacion elastica. La rehabilitacion consiste, en prime-
ra instancia, en la flexion pasiva de la rodilla a 30°, ya que
de mantener la pierna en extensién a 180° se produciria
fibroartrosis de la misma dejando limitacion funcional. Al
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cuarto dia del postoperatorio se inicia la bipedestacién
asistida con apoyo de muletas o andadera, ya que una
de las ventajas de bloquear los vastagos protésicos con
pernos es permitir la carga parcial y a corto plazo la total,
lo cual se logra con la utilizacion de una ortesis (aparato
largo de propileno con apoyo isquiatico, bloqueo articula-
do a nivel de rodilla y tope de 90° a nivel de tobillo para
permitir la bipedestacién y el apoyo total).

Cuando el paciente ha sido amputado o desarticula-
do, la rehabilitacion se inicia con el vendaje tipo capellina
para remodelacion y fibrosis del mufién durante tres me-
ses, lo que es importante a la hora de tomar el molde de
yeso para la elaboracion del socket protésico, ya que una
adecuada remodelacion del mufién le dard mayor suje-
cion a la protesis. Después de lograda la cicatrizacion (de

la cuarta a la sexta semana) se inicia con rehabilitacion y
fortalecimiento de la masa muscular, remanente a base
de ejercicios isométricos e isotdnicos, asi como con elec-
troestimulacion. La reeducacion de marcha se da por el
Servicio de Terapia Fisica y Rehabilitacion.

Trabajo Social

Trabajo Social interviene desde el momento que se hace
el diagndstico, canalizando a los pacientes a diversas
Fundaciones o Casas de Asistencia Social para el apo-
yo en el tratamiento médico (quimioterapia) y quirargico
(prétesis) para nifios con cancer. Estas instituciones tra-
bajan con casas ortopédicas comerciales con experiencia
en prétesis tumorales para la fabricacion de las mismas
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en base a la solicitud del médico cirujano ortopedista, ya
en el caso de menores de edad no se utiliza una prétesis
comercial, sino que se disefia y fabrica ex profeso para
cada paciente, individualizandose el manejo quirurgico
dependiendo del segmento 6seo a resecar. Trabajo So-
cial también participa en la solicitud y obtencion de apa-
ratos ortésicos para iniciar la bipedestacion en el posto-
peratorio, asi como la obtencion de protesis externas en
pacientes amputados o desarticulados.

Interviene también en la contencién de las familias,
auxiliando en el apoyo para su estancia en algun alber-
gue cuando es necesario, asi como de los traslados en
ambulancia a su domicilio cuando las posibilidades de los
pacientes son limitadas.

CONCLUSIONES

Aunque la tasa de sobrevivencia para los pacientes con
osteosarcoma se ha incrementado considerablemente en
los ultimos afios —ya que para la década de los 70 era de
cinco anos desde el diagndstico'? y en la actualidad se
habla de una tasa de sobrevivencia en el 70% de los ca-
sos a 10 afnos del diagnéstico—,2" el desenlace de los me-
nores afectados depende de muchos factores,”!' como
el sexo del paciente,® el sitio primario del tumor,”'"12 [a
duracién de los sintomas,® el tamafo del tumor,”'"12 su
histologia,® la cantidad de DNA en las células tumorales,®
su respuesta a la quimioterapia, su remision quirdrgica y
la presencia de metastasis al diagnéstico y después de la
reseccién quirdrgica del tumor,”1112 entre otros.

En el Departamento de Ortopedia del Hospital Infantil
de México Federico Gomez actualmente se cuenta con
una sobrevivencia de seis afnos y medio en el 80% de los
casos, teniendo pacientes operados con endoprotesis no
convencionales que ya cursan el treceavo ano de sobre-
vivencia libres de tumor.

Consideramos necesario e importante que se difunda
una Guia de Diagnéstico y Tratamiento del Osteosarcoma
en Nifios y Adolescentes a unidades de primero y segun-
do nivel de atencidn en nuestro pais, ya que al hacerse
el diagndstico oportunamente se les puede ofrecer a los
pacientes una cirugia de preservacion de su extremidad y
con ello mejorar su calidad de vida® y recuperar su auto-
nomia motriz (Figura 1).
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