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Resumen

Introducciéon

Los tumores 0seos de parrilla costal son raros en la edad pediatrica, pero con frecuencia son tumores
malignos, siendo el sarcoma de Ewing el mas prevalente. Los tumores malignos de parrilla costal
tienen un comportamiento agresivo y requieren tratamiento integral y multimodal.

Material y métodos

Es un estudio prospectivo y descriptivo de una serie de casos de pacientes con diagnostico de tumor
0seo primario maligno de parrilla costal atendidos en el periodo de enero 2006 a septiembre 2012. Se
analizaron las manifestaciones clinicas, histologia, localizacion, tratamiento médico y quirurgico,
hallazgos radiograficos, evolucién, complicaciones y estado actual.

Resultados

Se incluyeron a siete pacientes entre 10 meses y 15 afios de edad (media 7.7 afios). Las principales
manifestaciones fueron: dolor y deformidad toracica en los siete (100%) pacientes. En la radiografia se
localizaron lesiones osteoblasticas y osteoliticas en la totalidad de los casos, dos (28.5%) pacientes
presentaron derrame pleural. En la tomografia computada (TAC) se observaron imagenes osteoliticas
y el gamagrama 6seo mostro6 hipercaptacion (MDP-Tecnecio 99m) en el 100% de los que casos en los
que se realizo. El reporte histopatologico concluyo sarcoma de Ewing en cinco (71.4%) casos y
osteosarcoma en dos (28.6%). Sobre el tratamiento, la totalidad de los pacientes recibieron
quimioterapia neo-adyuvante. El procedimiento quirtrgico realizado fue reseccion tumoral en bloque
con margenes macroscopicos libres de enfermedad entre 1 a 5 cm. La reconstruccion se llevo a cabo con
malla de polipropileno. EI 100% de los pacientes recibieron quimioterapia adyuvante, mientras 5 de
ellos recibieron radioterapia. El seguimiento promedio fue de 29.5 meses. En tres (42.8%) pacientes
hubo recaida tumoral, sus margenes libres de tumor posterior a la reseccion quirirgica fueron menores
de 1 cm. Actualmente se encuentran vivos cuatro (57.2%), tres de ellos sin actividad tumoral. La
supervivencia global esde 57.2 % ylasupervivencialibre de enfermedad de 42.8%.

Discusion

Los tumores de la parrilla costal son poco frecuentes, tienen un comportamiento agresivo, el
tratamiento es multimodal y debe estar perfectamente coordinado. El procedimiento terapéutico de
mayor de importancia prondstica para la supervivencia de los pacientes afectados es la cirugia de
reseccion en bloque con margenes amplios libres de tumor.

Palabras clave: osteosarcoma, parrilla costal, quimioterapia neoadyunte, radioterapia, reseccion tumoral en
bloque, sarcoma de Ewing, tumores éseos.
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Malignant Bone Tumors of the Thoracic Wall in Pediatric
Patients, Treatment Experience
Abstract

Introduction

Bone tumors of the thoracic wall are infrequent in the pediatric population, but in most cases are malignant, being Ewing sarcoma the most
prevalent. Malignant tumors of the thoracic wall tend to be aggressive, and require multidisciplinary and comprehensive treatment.

Material and Methods

A prospective, descriptive study of case series was designed including patients diagnosed with primary thoracic wall bone tumors from
January 2006 through September 2012. Variables such as: clinical findings, histology, location of the tumor, medical and surgical treatment,
complications and current health state were analyzed.

Results

A total of seven patients between the ages of 10 months and 15 years were included (mean age 7.7 years). Most frequent clinical findings
were: pain and deformity of the thoracic wall in all seven patients (100 %). In all seven patients osteoblastic and osteolitic lesions were found in
chest x-rays, two patients presented pleural effusion (28.5%). Osteolitic lesions were demonstrated by CT scan as well as hot spots in bone
scintigraphy (MDP technetium 99m) in 100% of patients. Histopathology reports concluded Ewing sarcoma in five patients (71.45%) and
osteosarcoma in two cases (28.6%). Regarding treatment, all patients received neoadjuvant chemotherapy. The surgical procedure used was
block tumor resection with disease free margins of 1 to 5 cm. Reconstruction was performed using a polypropylene mesh. All patients received
adjuvant chemotherapy, and five of them radiotherapy. Average follow up was 29.5 months. Tumor reappearance was documented in three
patients, in these patients, disease free margins were shorter than 1 cm. currently, four patients are still alive (57.2%), three of them with no
active tumor. Survivalrateis 57.2 and disease free rate 42.8%.

Discussion

Thoracic wall bone tumors are rare and display an aggressive behavior, treatment should be multimodal and completely coordinated. Block
tumor resection surgery with wide disease - free margins has the most important prognostic survival rate for patients affected with this disease.

Key words: Thoracic wall, neoadjuvant chemotherapy, radiotherapy, block tumor resection, Ewing sarcoma, osteosarcoma, bone tumors.

Introducciéon

Los tumores 6seos de parrilla costal son raros en la edad
pediatrica y éstos pueden ser de origen benigno o maligno
siendo estos ultimos, los mas frecuentes.”* Los sarcomas
primarios constituyen una gran variedad de tumores del
torax, y se clasifican de acuerdo a sus caracteristicas
histologicas. Pueden presentarse en pulmoén, mediastino,
pleura y parrilla costal. El sarcoma de Ewing, el
osteosarcoma, el condrosarcoma, el histiocitoma fibroso
maligno, el sarcoma sinovial y el fibrosarcoma son las
lesiones malignas de parrilla costal mas prevalentes en la edad
pediatrica.*® Estudios en poblacion pediatrica han mostrado
que entre el 5y 10% de todos los tumores 0seos primarios
ocurren en el torax; éstos pueden originarse del hueso,
cartilago, médula Osea, estructuras vasculares o estructuras
neurales. Las lesiones costales malignas principalmente
corresponden al sarcoma o tumor de Askin que pertenece a la
familia de los sarcomas de Ewing (ESFT), estos tumores
comprenden un grupo de neoplasias caracterizadas por un
comportamiento agresivo. Molecularmente los sarcomas de
Ewing resultan de la fusion del gen EWS que se encuentra en
los cromosomas 11y22.%°

El osteosarcoma, que es una neoplasia primaria de hueso,
se caracteriza por la formacion de tejido osteoide; también
presenta un comportamiento agresivo y, aunque afecta
principalmente a huesos largos, es la segunda lesion maligna
mas frecuente localizada en la parrilla costal. El

condrosarcoma es un tumor maligno cartilaginoso, que
también debe ser considerado dentro de los principales
diagnosticos diferenciales.”

El tratamiento principal de estos tumores es el control de la
lesion por medio de reseccién quirdrgica, sin embargo la
aplicacién de quimioterapia, radioterapia o la combinacién
de estas modalidades son utilizadas para favorecer la
reseccion quirtirgica completa.” Debido a la naturaleza
agresiva de estas lesiones, el diagnostico histopatologico debe
ser preciso y el tratamiento debidamente planeado y
ejecutado.

El presente trabajo muestra la experiencia de nuestra
institucion, las caracteristicas del diagndstico en los nifios con
tumores dseos primarios de parrilla costal, las modalidades de
tratamiento, asi como sus consecuencias, su estado clinico y
susobrevida.

Material y métodos

Se analizaron una serie de casos de pacientes con
diagnostico de tumor 6seo primario maligno de parilla costal,
atendidos en el Servicio de Cirugia Pediatrica en el area de
Oncologia Quirurgica Pediadtrica del Hospital Civil de
Guadalajara Fray Antonio Alcalde (HCGFAA) de enero de
2006 a septiembre de 2012. Se consideraron las variables:
sexo, edad, manifestaciones clinicas, abordaje diagnostico,
histologia de la lesion, localizacion, tratamiento médico
(quimioterapia o radioterapia), hallazgos radiograficos,
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manejo quirurgico, evolucion postquirurgica, complicaciones
y estado actual. Las variables estudiadas se analizaron en una
base de datos del programa Microsoft Office® Excel 2003 y el
paquete estadistico SPSS® para Windows version 10.0.

Resultados

Se incluyeron un total de siete pacientes, de los cuales
cuatro fueron masculinos y tres femeninos, con una relaciéon
de hombre: mujer de 1.3:1. La edad de presentacion vari6 de
los 10 meses a los 15 afios (180 meses) de edad, con una media
de 7.7 afos. Las principales manifestaciones clinicas fueron el
dolor y la deformidad toracica en la totalidad de los pacientes,
seguidos de fiebre y dificultad respiratoria en cinco pacientes.
El tiempo de evolucion de la enfermedad desde el inicio hasta
el diagndstico fue de una a treinta y dos semanas.

A todos los pacientes se les realizé radiografia de térax,
encontrandose en siete (100%) de ellos lesiones osteoblasticas
y osteoliticas. En dos pacientes (28.5%) se document6 la
presencia de derrame pleural. (Figura 1A) En los siete
pacientes se realizd tomografia axial (TAC) en donde los
hallazgos encontrados fueron iméagenes hiperdensas y liticas
con pérdida de continuidad en la cortical del hueso.
(FiguralB) En ningun paciente se detectaron imagenes
compatibles con metastasis pulmonares al momento del
diagndstico. La gamagrafia mostré hipercaptacién del
radiofarmaco (MDP-Tecnecio 99m) en el 100% de los
pacientes. (FiguralC)

La conducta quirurgica inicial fue biopsia incisional con
analisis histopatoldgico trans-quirdrgico en todos los
pacientes. En los siete se reportd malignidad, siendo el
diagnodstico de sarcoma de Ewing en cinco pacientes y
osteosarcoma en los otros dos. Una vez que se obtuvo el
diagnostico histopatoldgico, se inicid quimioterapia neo-
adyuvante dirigida a cada tipo de tumoraciéon. Para los
pacientes con osteosarcoma se aplicaron esquemas alternos
de ifosfamida, mesna, doxorrubicina, etopdsido y cisplatino;
mientras que para los pacientes con tumor de Ewing los
esquemas utilizados fueron a base de vincristina,
ciclofosfamida y doxorrubicina, alternados con esquemas de
ifosfamida y etoposido, aplicandose un promedio de tres a
cinco ciclos de neo-adyuvancia previos a la cirugia de
reseccion en bloque; posterior al procedimiento quirtrgico se
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Figura 2. Esquema de ciclos de quimioterapia neo-adyuvante y adyuvante. RX, radiografias; TAC,
Tomografia axial computarizada; RM, resonancia magnética. Propiedad intelectual de José Antonio

Gutiérrez Urefia.

consolidé con adyuvancia y radioterapia solamente a los
pacientes con sarcoma de Ewing (Figura 2).

Los arcos costales mas frecuentemente involucrados fueron
el 7, 8 y 9 en cinco pacientes (71.4%) y en los otros dos, los
arco costales involucrados fueron el 4, 5y 6 (21.6%). El
procedimiento quirdrgico que se realizdé fue reseccion
tumoral en bloque de parrilla costal procurando dejar
margenes macroscopicos libres de enfermedad, de 3a 5 cmen
cuatro pacientes, resecando los arcos costales superior e
inferior sanos adyacentes a la tumoracion maligna. (Figura
3A y B) En tres pacientes durante la reseccion en bloque, los
margenes libres de enfermedad fueron menores de 1 cm, de
los cuales en dos habia contacto intimo con la vertebras
toracicas correspondientes. La reconstrucciéon de la parrilla
costal se efectué con una malla de polipropileno marca
Marlex-Bard® en todos los casos con colocaciéon de tubo
pleural. (Figura3C)

Se tomaron radiografias de térax postquirurgicas para
evaluar expansion pulmonar, ausencia de hemo o
neumotoérax y colocacioén adecuada de sonda pleural. (Figura
4A) Solamente un paciente presentd una complicacion
postquirurgica la cual consisti6 en un hemotodrax, el cual fue
resuelto con drenaje por toracoscopia y sonda pleural. El
promedio de seguimiento posterior a la cirugia fue de 29.5

Figura 1. A. Radiografia de torax con derrame pleural e imagenes osteoliticas secundarias al tumor maligno., B. Tomografia computada con tumor maligno intratoracico e imagenes de lisis 6sea en los

arcos costales.C. Gamagrama con (MDP-Tecnecio 99m) con hipercaptacion por el tumor maligno.
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Figura 3. A y B Reseccion tumoral en Bloque, con margenes macroscopicos libres de enfermedad. C. Reconstruccion de la parrilla costal con una malla de polipropileno marca Marlex-Bard®.

meses, se evaluo a los pacientes de forma clinica y por estudios
de imagen, TAC y gamagrama 6seo. (Figura 4B) En tres
(42.8%) de los pacientes con diagndstico de sarcoma de
Ewing hubo recaida tumoral, siendo local en dos de ellos
(posteriormente ambos presentaron lesiones metastasicas) y
en el ultimo, la recaida fue hacia sistema nervioso central
(SNC). En los tres pacientes, el margen libre de tumor
posterior a la reseccion quirtrgica fue menor a un centimetro.
Un paciente tuvo una fractura 6sea y formo un callo dseo el
cual resulté con aumento en la captacion del radio farmaco en
la gamagrafia, se realizd biopsia que se reportd negativa a
malignidad.

Tres (42.8%) pacientes fallecieron, dos con diagnostico de
sarcoma de Ewing y uno con osteosarcoma. De los dos
pacientes con sarcoma de Ewing, uno tuvo recaida local y
otro recaida sistémica. El paciente con diagndstico de
osteosarcoma fallecié por toxicidad de la quimioterapia.

Cuatro pacientes (57.2%) se encuentran vivos. Un paciente
con recaida local se encuentra con actividad tumoral y bajo
cuidados paliativos, los otros tres pacientes se encuentran sin
actividad tumoral con un promedio de seguimiento de 48
meses. Los cuatro tienen defecto visible en el torax secundario
a la reconstruccién con escoliosis leve pero sin problemas
funcionales respiratorios. (Figura 4B) Actualmente la
supervivencia global es de 57.2 % y la supervivencia libre de
enfermedad es del 42.8%.

Figura 4. A. Radiografia post- quirtirgica, defecto 6seo post-quirtirgico, sonda pleural. B.
Gamagrama 6seo con (MDP-Tecnecio 99m) sin hipercaptacion y defecto 6seo postquirirgico en el
seguimiento del mismo nifio que también manifest6 escoliosis.

Discusion

Dentro del grupo de lesiones malignas de la parrilla costal,
el sarcoma de Ewing es el tumor mas frecuente, seguido por el
osteosarcoma; ambas lesiones son de comportamiento
agresivo y requieren una evaluacion inicial integral que
repercutira en un mejor pronostico. Las principales
manifestaciones clinicas son la deformidad de la parrilla
costal por la masa tumoral que se expande, asi como dolor en
la mayoria de los casos."””” El abordaje diagnostico inicial
requiere la radiografia de torax, donde se observa destruccion
costal, reaccion periostica o calcificaciones dentro de la masa
tumoral que protruye en el tejido blando. La TAC es 1til para
identificar el arco costal exacto del que depende el tumor
maligno, el drea de tejido blando involucrado, los arcos
costales que delimitan la tumoracion, la extensién de la
misma, la invasion a otros organos y la presencia de
metéstasis pulmonares. Incluso por medio de ésta, se puede
realizar reconstruccion en tercera dimensién para la
adecuada planeacion del tratamiento quirargico definitivo. ™"
El uso de resonancia magnética (RM) nos ayuda a detectar la
presencia de invasion tumoral a través del canal medular del
arco costal involucrado.” En el gamagrama 6seo podemos
observar la actividad del tumor primario asi como lesiones
Oseas saltatorias. Una vez que se tenga la sospecha
diagnostica, la biopsia incisional es fundamental, ya que en la
mayoria de estos casos la cirugia de resecciéon radical o
reseccion en bloque de forma primaria no es posible, debido a
que al momento del diagnoéstico las lesiones son de gran
tamafo. Una vez obtenido el diagndstico histopatologico es
necesario iniciar quimioterapia neo-adyuvante con el objetivo
de disminuir el tamafio de la lesion inicial, con una mejor
delimitacién de los margenes quirurgicos y asi realizar una
reseccion tumoral en bloque con margenes amplios libres de
enfermedad, tal y como se instituyé en el manejo y
tratamiento inicial en nuestra serie de casos. ®

La cirugia de reseccién tumoral en bloque con margenes
libres de lesion es el principal componente en el tratamiento
de los tumores malignos de la parrilla costal y es factor
fundamental para la curacion y el prondstico de
supervivencia. Las escisiones deben ser amplias e incluir el
arco costal superior e inferior al arco costal donde se originé el
tumor, asi como la pleura y los musculos adyacentes, incluso

M Revista Médica MD

Volumen 4, numero 2; noviembre - enero 201395



Gutiérrez-Ureina Yy cols.

en ocasiones es necesario realizar resecciones parciales de los
cuerpos vertebrales adyacentes.”*”'*"” En nuestra serie de
casos llama la atencion que en los tres pacientes que hubo
recaida tumoral (42.8%), el diagndstico histopatoldgico fue
sarcoma de Ewing, asi mismo en estos casos los margenes de
reseccion tumoral fueron menores a un centimetro, e incluso
en dos de ellos la lesién tumoral se encontré en contacto
intimo con el cuerpo vertebral tordcico correspondiente, dato
que consideramos fundamental para la aparicion de la
recaida.

Existen multiples formas de reconstruir la parrilla costal; en
nuestros pacientes se utilizaron mallas de polipropileno
marca Marlex-Bard® y colgajos musculares para cubrir el

Tumores éseos malignos de parrilla costal en edad pediatrica

defecto dseo sin complicaciones al momento de la cirugia."
Lo que es evidente es el defecto que se observa en el torax en el
seguimiento post-quirurgico, asi como la presencia de
escoliosis, complicacion reportada en otras series. La
radioterapia se debe utilizar después de la cirugia como forma
terapéutica de control local en los tumores radio-sensibles. En
nuestros pacientes con diagnoéstico de sarcoma de Ewing se
utilizé para el control local de la enfermedad.’ Los porcentajes
actuales de sobrevida son de 57.2% siendo similares a otros
reportes de la literatura'” "' en los que coincidimos en que el
aspecto fundamental en el tratamiento de los tumores 6seos
malignos dela parrilla costal es la reseccién tumoral en bloque
con margenes amplios libres de tumor.
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