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Osteosarcoma multicéntrico sincronico con multiples tumores primarios
o enfermedad metastisica. Reporte de un caso y revision de la literatura
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RESUMEN. El osteosarcoma multicéntrico sin-
cronico, es un tumor cuya presentacion ocurre en
dos o mas sitios sin la aparicion de metastasis pul-
monares. Tiene una incidencia de 1 al 3% de todos
los osteosarcomas y solo se han documentado me-
nos de 100 casos en la literatura. En nuestro caso,
presentamos a un paciente de seis afnos seis meses
de edad con una tumoracion dolorosa en muslo iz-
quierdo, diagnosticado mediante toma de biopsia
incisional, la cual reporté osteosarcoma conven-
cional de alto grado en fémur distal izquierdo, con
una lesion en la extremidad contralateral en fémur
distal y tibia proximal, sin respuesta favorable a
la quimioterapia. Se detectaron metastasis pulmo-
nares y cerebrales, por lo que se decidié en forma
multidisciplinaria brindar manejo paliativo de la
enfermedad. Aun anos después de su descripcion
continua el debate sobre si esta condicion realmen-
te corresponde a una variante primaria o bien a
una manifestacion de la enfermedad metastasica.

Palabras clave: osteosarcoma, neoplasia, metas-
tasis, fémur, rodilla.

Introduccion

El osteosarcoma multicéntrico, multifocal u osteosarco-
matosis fue descrito inicialmente por Silvermann;"*? se de-
fine como la presentacion del tumor en dos o mas sitios, sin
la presencia de metdstasis. Ocurre en las variantes «sincro-
nico» (al momento de la presentacion de la lesién) o «me-
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ABSTRACT. Synchronous multicentric osteo-
sarcoma, is a tumor with presentation in two or
more sites without the appearance of lung metas-
tasis. The incidence is 1 to 3% of all osteosarcomas
and only less than 100 cases have been documented
in the literature. In our case, we are presenting a
six and a half year old patient with a painful tumor
in the left thigh diagnosed with an incisional biop-
sy that reported a high grade conventional osteo-
sarcoma in the left distal femur, a lesion in the con-
tralateral limb in distal femur and proximal tibia,
with no favorable response to chemotherapy. Lung
and brain metastases were detected; therefore, we
decided to give multidisciplinary palliative care for
the disease. Years after its description there is still
debate whether this condition really corresponds
to a primary variable or to a manifestation of the
metastatic disease.

Key words: osteosarcoma, neoplasma, metasta-
sis, femur, knee.

tacronico» (nuevo desarrollo tumoral después del manejo
inicial). Sin embargo, existe mucha controversia en torno a
la presente definicidn, ya que dia a dia aumenta la evidencia
de que las metéstasis juegan un importante papel en el desa-
rrollo de esta patologia.**>%7 Presentamos el caso de un pa-
ciente con osteosarcoma multicéntrico con comportamiento
sincrénico y presencia de metastasis, asi como una revision
de la literatura.

Presentacion del caso

Masculino de 6 afios 6 meses que inicia hace ocho me-
ses con dolor espontdneo en el miembro pélvico izquier-
do, sin antecedente traumatico. Fue diagnosticado ini-
cialmente por un médico general como esguince y recibid
manejo con AINE, sin mejoria. Se realizan radiografias
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simples de rodilla izquierda y se encuentra tumoracion
6sea metadiafisiaria femoral (Figuras 1 y 2). Dos meses
después, se toma biopsia, la cual reporta osteosarcoma
convencional de alto grado femoral izquierdo (Figura 3);
se inicia tratamiento con quimioterapia neoadyuvante, la
cual condiciona complicaciones consistentes en mucosis-
titis y sindromes febriles. Por este motivo, es referido a
nuestra unidad, en donde se realiza protocolo oncolégico,
se detectan la presencia de metdstasis pulmonares y cere-
brales (Figura 4), asi como lesiones tumorales en fémur
distal y tibia proximal contralaterales.®

El paciente evoluciona sin dolor. Debido a las caracte-
risticas clinicas y en correlacion con los hallazgos radiogra-
ficos y el reporte histopatolégico, el paciente se considera
fuera de manejo quirtrgico, motivo por el cual se decide
continuar con tratamiento neoadyuvante paliativo.

Discusion

Desde 1883, cuando Durham reportara lo que pudiera
ser el primer osteosarcoma multicéntrico,’ y hasta nuestros
dias, en que multiples avances cientificos y tecnoldgicos se
han logrado, atin persiste el debate sobre si esta entidad co-
rresponde a una enfermedad metastdsica o miltiples tumo-
res primarios.

Buzzoni® realiza un andlisis de los articulos pioneros, en el
que demuestra que la teorfa de miiltiples lesiones primarias se
encuentra sustentada en las siguientes observaciones: 1) la pre-
sencia de lesiones tumorales caracteristicas del osteosarcoma
convencional, que presentan un crecimiento simultdneo, rapido
y simétrico, 2) normalmente estas lesiones comparten el mis-
mo tamafio y caracteristicas histoldgicas, 3) de acuerdo con la
literatura analizada, es rara la presencia de lesiones metastasi-
cas 4) cuando no se encuentra en asociacion con la enfermedad
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de Paget, exposicién a radiacién o sustancias carcinogénicas,
5) asi como una baja evidencia de metastasis pulmonares en
estudios de radiografia simple del térax.

Mis recientemente, se reportaron casos en los que se
encontro relacién con el retinoblastoma y mutaciones en el
gen p53 que podrian explicar el desarrollo de multiples le-
siones primarias.!'*-!1:1213.14

Nosotros, al igual que las dltimas publicaciones>*!!1316.17
sobre osteosarcoma multicéntrico, apoyamos la teoria de que
esta patologia puede corresponder a un proceso metastasico;
entre los factores que encontramos y que sustentan esta teoria
esta la presencia de una lesion dominante “grande” que, como
en nuestro caso, es la lesiéon que de manera inicial es detectada.

Enneking y Kegan® han propuesto que las metastasis hueso-
hueso pueden tener una via similar a la del cancer de prostata,
siguiendo el plexo venoso Batson o mediante embolizacién
intradsea a través de los sinusoides medulares. Hatori” ha de-
mostrado la expansion pulmonar del osteosarcoma a través del
sistema linfatico. Creemos, ademas, que en los estudios inicia-
les puede existir un subdiagnéstico sobre la incidencia de las
lesiones pulmonares debido a que su diagndstico se basaba en
estudios de radiograffa simple en lugar de TAC.>'¢!8

En cuanto al manejo quimioterapéutico, se han encontra-
do respuestas similares al tratamiento neoadyuvante entre la
lesién dominante y las otras lesiones, mostrando una con-
ducta similar a la observada con un tumor y sus metastasis.

La clasificacién que empleamos en esta patologia es la
de Amstutz,® en las que los tipo I y II corresponden a la
presentacion sincrénica (nifios/adolescentes con tumores de
alto grado I y adultos con lesiones de bajo grado II), el tipo
III corresponde a la presentacion metacrénica (IITA presen-
tacion temprana y IIIB presentacion tardia).

El pronéstico contintda siendo pobre a pesar de los
avances en los esquemas quimioterapéuticos, asi como en

Figura 1.

Radiografias simples en proyeccio-
nes AP y lateral en donde se aprecia
la gran extensién tumoral.
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Figura 3. Estudio histopatoldgico del tumor en fémur distal izquierdo, que
muestra células neopldsicas con produccion de osteoide.

el desarrollo de nuevas técnicas quirdrgicas. Currall'® esti-
ma la supervivencia de los pacientes con Amstutz I en seis
meses y para los tipo II de cinco meses a cuatro afios.
Consideramos que por el tiempo de evolucidn, asi
como la presencia de un tumor de grandes dimensiones
y el desarrollo clinico, el presente caso cumple con todos
los criterios actuales para respaldar la participacién de
un proceso metastdsico en el desarrollo del osteosarcoma
multicéntrico sincrénico. Asi mismo, se debera continuar
con el estudio de vias alternas de metastasis y desarrollar
investigacion genética que permita dilucidar la capacidad
agresiva y la rapida diseminacién de estos tumores.
Consideramos fundamental el desarrollo de nuevos mo-
delos que permitan el diagndstico y tratamiento oportuno
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Figura 2.

TAC. Corte cornal en la cual se
muestra la existencia de una tumora-
cién dominante en la regién metadia-
fisiaria del fémur izquierdo, asi como
una lesion saltatoria en la region
metafisiaria proximal. Encontramos,
ademas, lesiones de caracteristicas
metastdsicas en las regiones metafi-
siaria distal del fémur y metafisiaria
proximal de la tibia derecha.

Figura 4. Tele de térax en donde se aprecia la presencia de miltiples lesio-
nes metastasicas en ambos campos pulmonares.

de los pacientes que padecen osteosarcoma, para evitar
que la presentacion del OMS se pueda deber a un evento
metastdsico y, por consiguiente, resultar en una compli-
cacidn, y no debido a la presencia de multiples lesiones
primarias.
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