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Condrosarcoma pélvico secundario y enfermedad de Ollier.
Informe de un caso

Ziad Aboharp Hasan,** José Luis Zaragoza,* Xicoténcatl Jiménez Villanueva,** Francisco Garcia
Rodriguez,*** MarthaLilia Tena Suck,* Hugo Roberto Molina Cardenas*

Hospital Judrez de México. Ciudad de México

RESUMEN. L a osteocondromatosis multiple es una
alteracion familiar de tipo autosdmico dominante ca-
racterizada por exéstosis multiple, lesiones que se origi-
nan en €l cartilago epifisario y secundariamente desa-
rrollan condrosarcomas. La edad promedio de esta pre-
sentacion es de 31 afios. Reportamos el caso de una
mujer de 21 afios con exdstosis multiple que desarroll6
condr osarcoma en la pelvis. Radiogr &ficamente la neo-
plasia se originaba en la pelvis con destruccion de la
rama pélvica derecha. Setraté quirurgicamente con he-
mipelvectomia y posteriormente recibié quimioter apia
y radioter apia. Histol6gicamente se observé condrosar -
coma de bajo grado de malignidad. Presentd metastasis
pulmonaresy fallecio.

Palabras clave: condrosarcoma, pubis, neoplasma,
exostosis.

Introduccién

El condrosarcoma es un tumor mesenquimatoso malig-
no formador de cartilago y es el segundo tumor éseo pri-
mario de origen mesenquimatoso. Se divide en dos catego-
rias con base en su aspecto histol6gico: el tipo convencio-
nal ocurre entre los 30 y los 60 afios y su presencia en
nifios es aln discutida. Se localizan sobre todo en extremi-
dades y de acuerdo con su localizacion puede ser central,
periférico (periosteal), mesenquimatoso, desdiferenciado y
de células claras.’® El riesgo de transformacion neoplésica
es proporcional al volumen de las lesiones benignas.:

El 15% se presenta antes de |os 31 afios, en el hombre se
presenta dos veces més que en mujeres. El 85% se localiza
en e fémur, 55% en la caderay 10% presenta metastasis a
momento del diagndstico. El riesgo familiar ocurre en 3%.%3
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SUMMARY. Multiple osteochondromatosisis a fa-
miliar disorder of autosomal dominant transmission
marked by the development of multiple exostosis and
often derangement of epiphyseal cartilage. The age of
onset is 31 years. Patients with the disorder seem to be
at an increased risk for developing secondary chondro-
sarcoma. We report the case of a 21 year old woman
with multiple osteochondromatosis who developed a fa-
tal chondrosarcoma. Radiographically the neoplasm
arose from the pelvis completely destroying the pubis.
After hemi-pelvectomy the patient underwent postoper -
ative chemotherapy and radiotherapy. On pathologic
examination the tumor was diagnosed as a low grade
chondrosar coma. She died of pulmonary metastasis.

Key words: chondrosarcoma, multiple exostosis,
neoplasms, pubis.

Es un tumor que tiene una imagen radiol égica clésica,
con |lesiones esponjosas calcificadas y con destruccion de
la corteza bsea.*®

Histol 6gicamente son tumores con una matriz cartilagi-
nosa, las atipias celulares estan en relacién con el grado
histol 6gico. Por inmunohistoquimica se ha encontrado que
es positivo parala proteina S-100.

La amplificacion de oncogenes, C-myc y la sobre-ex-
presion de p-53 es limitada al grado histolégico y particu-
larmente al tipo pobremente diferenciado.*5’

Caso clinico

Mujer de 21 afios de edad, con antecedente de presentar
tumores 6seos resecados en dos ocasiones, el primero, diez
afos antes en lamufiecay, el segundo, dos afios antes en €l
hombro izquierdo, sin contar al momento de su ingreso
con el reporte histoldgico. Se presenta por primeravez en
febrero de 1997, por dolor en la cadera derecha con irra-
diacién ala extremidad inferior ipsilateral de siete meses
de evolucién. Posteriormente impidi6é la deambulacién,
con aumento de volumen en laregion de la cadera derecha.
A la exploracion fisica se encontré marcha claudicante y
tumor a nivel de cadera derecha de 23 x 20 cm, de consis-
tenciadura, con red venosa colateral y doloroso ala palpa-
cion. Se encontraba con embarazo de 31 semanas de gesta-
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Figura 1. Radiografia de himero derecho que muestra excrecencia ésea
bien delimitada a nivel de la di&fisis humeral.

Figura 2. Placa oblicua de pelvis con multiples lesiones calcificadas, que
deforman principalmente al iliaco derecho. Se aprecia esqueleto fetal.

Figura 3. Radiografia del iliaco derecho, que muestra lesion heterogé-
nea, mal delimitada con &reas de neoformacion 6sea que involucra la to-
talidad del hueso iliaco con aumento de densidad y de volumen de
partes blandas.
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Figura 4. Corte axial a nivel del Ultimo segmento sacro que muestra la
continuidad del tumor hacia el gliteo del lado derecho.

Figura 5. Tomografia de ilion e isquion. Corte axial que muestra lesiéon
Gseay tumor que involucra a toda la masa muscular de la pelvisy mal-
tiples calcificaciones.

cion. En forma concomitante presentaba exdstosis multiple
en el himero (Figura 1), y en el hueso iliaco derecho, esta
Ultima con masa en el pubisy estomago (Figura 2). Lara
diografia tardia de la pelvis mostré gran destruccion dsea
del hueso derecho (Figura 3). Laradiografia del térax no
tenia evidencia de metéstasis pulmonar. En la tomografia
axial computada presenté lesiones liticas en la crestaiiliaca
derecha con invasion ala cavidad pélvica e infiltracién de
los muscul os pélvicos (Figuras 4, 5y 6).

Tuvo su parto sin complicaciones.

Se tomd biopsia cuyo reporte fue de condrosarcoma
moderadamente diferenciado. Fue sometida a hemipelvec-
tomia derecha con hallazgo de tumor de 23 x 20 cm, de-
pendiente del hueso iliaco con afeccion alaarticulacion sa-
croiliaca.

La paciente curso con rechazo de injerto cutédneo de 40
dias de evolucién, con fiebre, formacion de abscesos y fis-
tula cutdnea. Se manej6 con antibiéticos, desbridamiento y
cierre por tercera intencion. Por imagen radiografica pre-
sentaba persistencia tumoral.

Recibi6 radioterapia de 5,000 cGy, con sobredosis al sa-
croy al pubisde 1,000 cGy.



Condrosarcoma pélvico secundario y enfermedad de Ollier. Informe de un caso

Figura 6. Tomografia pélvica. Corte axia anivel de la pelvis que muestra
lesion litica, expansiva con neoformacion 6sea que involucra al hueso ilia-
co derecho con presencia de tumor en partes blandas con calcificaciones.
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Figura 7. Aspecto macroscopico tumoral que muestra una neoplasia en
crestailiacay que invade tejidos adyacentes a nivel central. Hay necrosis
y hemorragia.

Tenia metéstasis pulmonares a los 10 meses de segui-
miento y falleci6. No serealizé el estudio post mortem.

Serecibi6 en €l servicio de anatomia patol 6gicala pieza
de la desarticulacion de la cadera derecha con el miembro
pélvico que mostré tumor de 23 x 20 x 20 cm, localizado
en lacrestailiaca derecha que desplazaba e invadialos teji-
dos blandos y el pubis era de color amarillento, y de con-
sistencia firme con &reas reblandecidas necréticas y otras
de aspecto cartilaginoso (Figura 7).

Histol 6gicamente se observé neoplasia mesenguimatosa
malignaformada por condrocitos con cierto pleomorfismo ce-
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Figura 8. Corte histolégico que muestra niicleos anormales en las célu-
las cartilaginosas. N6tese la falta de formacion de hueso y osteoide por
las células tumorales. HE 20x.

Figura 9. Corte histol6gico que muestra condrocitos con nucleos ana-
plésicos HE 20x.

lular, ocasionalesfiguras de mitosisy &reas mixoides. El diag-
nostico fue de condrosarcoma moderadamente diferenciado
con presenciade tumor en bordes quirdrgicos (Figuras 8y 9).

Discusién

Presentamos el caso de una mujer de 21 afios con osteo-
condromatosis multiple o enfermedad de Ollier, con pre-
sencia de condrosarcoma, moderadamente diferenciado en
cadera. Como podemos ver, la transformacion de maligni-
zacion esta dentro de los rangos de edad ya descritos en la
literatura, sin embargo, llamala atencidn que se encontraba
embarazaday tal vez el embarazo jugd un papel importan-
te en la transformacion maligna de esta entidad, porque se
considera como una etapa de inmunodepresion.®

L a osteocondromatosis multiple es un desorden familiar
de transmisién autosdmica dominante, con una penetrancia
incompleta en mujeres, por lo tanto, es mas comin en hom-
bres. El riesgo de transformacién maligna con base genéti-
ca se describe en 3%.! Su sinénimo incluye la exdstosis
mdltiple, la aclasia diafisariay condroplasia deformante
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hereditaria. La transformacion maligna es una complica-
cion serial® con un porcentaje de presentacion que oscila
entre 5y 25%.57 La edad oscila entre 19 a 39 afios, €l con-
drosarcoma no originado de condroblastoma se presenta a
mayor edad, en promedio 45 afios.** El 88% ocurren en €l
hdmero, seguido en laescpula, fémur y pelvis, el sitio me-
nos afectado son las manos.*

L os criterios radiol 6gicos incluyen: aumento en €l tama-
fio tumoral, invasion alos tejidos blandos y calcificacion
fueradel limite del tumor.® Los condrosarcomas secunda-
rios de la escapula, pelvis y muslo son grandes, lo cual
hace |a obtencién de méargenes amplios y necesarias las re-
secciones Oseas segmentarias. Inclusive laslesiones de bajo
grado en el esqueleto axial deben ser removidas con mar-
genes amplios, dado que la letalidad es una consecuencia
de larecurrencialocal, invasién y destruccion de las es-
tructuras vitales del abdomen, térax y columna vertebral .>7

L a sobrevida principalmente dependera del tratamiento
quirdrgico.t

En 90% la transformacion es hacia el condrosarcoma, que
generalmente es de bajo grado,* con desdiferenciacion en
10%, caracterizado por la presencia de un componente tisular
de alto grado en yuxtaposicion auno de bagjo grado, incluyen-
do osteosarcoma, fibrosarcoma, histiocitoma fibroso maligno
y mesenguimoma maligno. Puede presentar componente de
osteosarcoma 0 €lementos heterélogos como rabdomiosarco-
ma o leiomiosarcoma, hecho que se presenta con mayor fre-
cuencia en pacientes con exdstosis mltiple.1*>7
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La biopsia por aspiracion puede ser Util para €l uso
preoperatorio de quimioterapia, para reduccion del tumor y
programar una cirugia posterior, sélo en caso de encontrar
células pleomorficas, ya que lamayoriade | os casos reporta
dos corresponden a condrosarcoma bien o moderadamente
diferenciado, donde €l error diagndstico puede ser muy alto,
debido a que las cdlulas cartilaginosas pueden semejar célu-
las normalesy las atipias celulares pueden pasar inadverti-
das, por lo que es mejor latoma de biopsia paradar inicio a
cualquier evento terapéutico.®
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