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Presentacion de 1 caso y revision de la literatura
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Resumen.—Se presenta un caso de los no frecuentes osteosarcomas extraodseos, con localiza-
cion en el muslo y que curso con varias recidivas hasta su fallecimiento por metastasis pulmona-
res. En la revisiéon de la bibliografia se puede comprobar que este tipo de tumores tienen una ma-
lignidad mayor de la habitualmente reconocida, estando en algunos casos en relacion con el em-
pleo de radiaciones ionizantes, con miositis osificantes, con extravasaciéon de liquidos de contraste
y con inyecciones intramusculares. Su Unico tratamiento es la exéresis ablativa, aunque tienen una
alta tasa de recidivas.

EXTRAOSSEOUS OSTEOGENIC SARCOMA. A CASE REPORT

Summary:—A case of extraosseous osteogenic sarcoma siting in the thigh with a warming
follow-up because he was complicated with several recurrences within two years until his exi-
tus is reported. In the revision of the literature is common to see that this tumour has a worse
malignant behaviour, and has also a clear relationship in some cases with the use of radiations,
with myositis ossificans following intramuscular inyection or by extravessels liquid inyection.
The treatment must be a complete ablative surgery although the number of recurrences is
ussually high.

INTRODUCCION afo y referencia bibliogréfica, que aumenta a 124
los existentes en la literatura inglesa, aunque ya
Enneking en 1977 (4), a referirse a la rareza de esta
minoracion, limitaba a 100 los casos publicados en el
areainglesa. Autores ya clasicos, como Dahlin (5), se
refieren a este tumor marginalmente como «los ra-
ros sarcomas osteogénicos extradseos», haciendo
referencia solamente a un trabajo publicado en

1956 (6), y Schajovicz (7) apenas le da importan-

El osteosarcoma extradseo (OE) es una modali-
dad oncoldgica insuficientemente conocida, sobre
todo cuando asienta en las extremidades, por lo que
al revisar la bibliografia sélo se encuentran un cien-
to de casos repartidos por todo el organismo, con
muy poca incidencia en las extremidades, y sin una
gran coincidencia en su aceptacion diagndstica.

El nimero de casos publicados varia poco en las
series bibliogréficas mas numerosas, como la de
Hajdu en 1979 (1), que estima en alrededor de 125
los casos publicados hasta esa fecha; la de Sordillo
en 1983 (2), que sdlo encuentra 115 en la literatu-
ra mundial, o la de Valderrama (3) en el mismo
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cia. No vemos tampoco tal especificidad de locali-
zation en extremidades, puesto que la mayoria de
las publicaciones se refieren precisamente a ano-
malos crecimientos en zonas viscerales toracicas,
mediastinicas o abdominorretroperitoneales, salvo
en la serie de 48 pacientes procedentes del Memo-
rial Sloan-Kettering Cancer Center (2), donde el
principal sitio de implantacion tumoral fue el mus-
loy lanalga. Las disparidades diagnosticas habria
que explicarlas desde el propio concepto de osteo-
sarcoma o sarcoma osteogenics (8), ya que el tér-
mino ostedgeno (9) indicaria no sélo capacidad pa-
ra formar tejido osteoide maligno, sino también
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Figura 1. Se observa una gran masa en el muslo proximal con
algunas calcificaciones.

presencia activa de fosfatasa alcalina, |0 que per-
mitiria diferenciar el osteoide tumoral del colageno,
con las lesiones fibroblasticas (10). Desde 1941 (11)
se define a osteosarcoma extradseo como una for-
macion maligna de hueso localizada en los tejidos
blandos y sin conexion con ninguna de las estruc-
turas 6seas adyacentes. Posteriormente (12) se es-
tablecen como criterios de definicion la presencia
de un patrén morfoldgico sarcomatoso que excluya
la posibilidad de mezcla mesenquimal, que haya
produccion de hueso, de osteoide maligno o de am-
bos, y que exista certidumbre de no tener origen
6seo. A lo que hay que afadir la presencia de fos-
fatasa alcalina en el tejido tumoral.

Ademas de la importancia que en si mismo tie-
ne el osteosarcoma extradseo en orden a su detec-
cion, estudio y tratamiento, parece que hoy gana
un mayor protagonismo en las series publicadas
por su clara relacion con la administracion previa
de radiaciones ionizantes en épocas anteriores a la
presencia del tumor (2, 13-21) con las miositis osi-
ficantes (1, 6, 22-30), que seguramente sea el nexo
de unidén con los alarmantes casos publicados tras
las inyecciones intramusculares (2, 31), con la ex-
travasacion de contraste yodado (7, 32-34) o tras
el uso, en las mujeres, del cinturén vibratorio, en
ciertos tratamientos de adelgazamiento (2).

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 58 afios que en abril de 1983 se nota una
tumoracion dolorosa en el tercio superior de la cara pos-
terior del muslo derecho que le fue extirpada 4 meses
después en otro centro, informéandose histopatol 6gica-
mente como osteosarcoma extradseo. El paciente perma-
neci6 asintomatico hasta 1 afio después, en que de nuevo
se vuelve a notar el tumor.
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Figura 2. La arteriografia delimita la masa tumoral.

Entre sus antecedentes personales destaca el padecer
una insuficiencia cardiaca congestiva, y entre los familia-
res el que su padre murio de cancer de laringe. En la ex-
ploracion tras la primera recidiva encontramos una tu-
moracion en la misma zona del muslo de unos 30 cm de
longitud por 10 cm de grosor, adherido a piel y a planos
profundos. El resto de la exploracion era normal, desta-
cando en la analitica sanguinea una VSG de 70 y unas
fosfatasas alcalinas de 126 Ul, las cuales variaron a lo
largo del proceso, elevandose. En el estudio radiogréfico
se observaba una masa de partes blandas en el tercio su-
perior del muslo, con algunas calcificaciones intratumo-
rales (Fig. 1) y con grandes neoformaciones vasculares en
la arteriografia (Fig. 2), las cuales, por cierto, se aprove-
charon para hacerle embolizaciones en los troncos prin-
cipales de la red. El registro gammagréfico también se-
fial aba hipercaptacion en la zona sefialada, con indemni-
dad del resto del esqueleto. La TAC mostraba asimismo
una masa extradsea con gran cantidad de calcificaciones
(Fig. 3). En enero de 1985 se practico reseccion total del
tumor y de la piel adherida al mismo, con biopsia perope-
ratoria 'y comprobacion de la indemnidad de los marge-
nes de reseccion. Tanto en la TAC como en las radiogra-
fias tomadas a mes siguiente se comprobaba la desapa-
ricion completa de lamasa (Fig. 4), pero 2 meses después
se ve una pequefia tumoracion dolorosa en la zona is-
quiorrectal sin traduccion radiolégica ni anomalias en la
TAC, por lo que se vuelve a extirpar, comprobandose his-
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Figura 3. Mediante TAC se cuantificé el volumen del tumor
ron vistas a su viabilidad de ablacién quirlrgica.

tolégicamente que se trata de una recidiva tumoral, para
otro mes mas tarde hacerse evidente la presencia de varios
nodulos metastasicos en ambos campos pulmonares.

Se instituyd tratamiento poliquimioterapico secuen-
cial, pero alos pocos meses de la Ultima excéresis se com-
prueba de nuevo en la tomografia axial computarizada
(Fig. 5) lapresencia de otra nueva masa tumoral con am-
plia calcificacién, en la misma localizacién, que le llevo a
exitus 2 afios después de la realizacion del primer diag-
nastico.

DISCUSION

Es posible que la primera descripcion confirma-
da de un osteosarcoma extradseo localizado en apa-
rato locomotor sea la de Jaidka en 1919 (24), y no
la de Wilson en 1941 (11). Es un tumor que evi-
dentemente tiene una preferencia por la edad adul-
ta, entre los 40 y los 60 afios, con una media de 53
afos (35) o de 51 afios (2). No obstante €ello se han
presentado varios casos en la edad infantil (2, 3, 6,

Figura 4. Desaparicion de la imagen tumoral tras la escision
quirurgica.

Figura 5. Nueva recidiva. Obsérvese que ha variado la posi-
cién de decubito del paciente.

11, 16, 24, 27, 36, 37). Tanto en estos casos como
en los de adultos ha sido més profusa la localiza-
---n en sitios algjados de las extremidades. Como |la
retroperitoneal (19, 38-40), el intestino delgado
(42), el timo (11), el pulmoén (43-47), la pleura
(36, 48), el mediastino (49-51), el cuello (52), ©
tiroides (53), lalengua (54, 55) (en este tltimo de-
butd por metéstasis pulmonares), la mama (56, 57)
(que hace el diagnéstico mediante una mamografia
y luego especula sobre el origen de estas tumora-
ciones diciendo que proceden de una célula totipo-
tencial). y la porcién baja de la pared abdominal
(14). En las extremidades su preferencia esta en la
escdpula (58), en partes blandas de antebrazo
(59), en codo, nalgay muslo (60, 61), o sblo en
nalga (62) (de los cuales uno de estos 2 Ultimos ca-
sos se licud, produciendo una confusion diagndsti-
ca con un absceso). Curiosos son los casos ocurri-
dos en animales, como en el paladar blando de un
perro (63), o en el bazo (64), o en el higado (65, 66)
0 en un cerdo guinea (67).

Etiol6gicamente debe resaltarse su relacion con
las radiaciones ionizantes, con las miositis osifican-
tes por traumatismos locales o no, y su coinciden-
cia con las irritaciones quimicas producidas por ad-
ministraciones parenterales, quiz4 como paso pre-
vio a las citadas miositis. El tiempo de latericia
entre la radioterapiay la aparicién del tumor fue en
algunos casos de 15 afios y una frecuencia del 10%
(2). pero siempre aejados entre si los 2 episodios
(13, 15-17). En 1976, Paik y Wilkinson (19) pre-
sentan 1 caso de localizacion retroperitoneal por
radioterapia tras un cistoadenocarcinoma ovarico,
afirmando que es el sexto que se publica en la lite-
raturay el primero de localizacién retroperitoneal.
También por telecobaltoterapia en un carcinoma
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uterino (14), o pulmonar (21), o en un adenocarci-
noma prostatico (20). Sobre miositis osificantes se
han publicado suficientes casos como para marcar
una relacion entre ambos procesos (1, 6, 23, 25,
26, 28), al igual que sobre hematomas postrauma-
ticos (27). En 1970, Brand (33) habia tratado de
inducir la formacién sarcomatosa tras el implante
subcutaneo de plésticos, y Eckardt (22) relata un
caso presentado sobre una dermatomiositis. Curio-
sos son los casos (2) que se presentan en zonas de
uso del cinturén vibratorio para bajar peso, y que
previamente al diagnéstico tumoral habian mani-
festado sensacion dolorosa en la zona. En cualquier
caso, siempre se habia hecho un diagnéstico biép-
sico previo de miositis osificante. En el tercer as-
pecto resefiado Schajovicz presentd un osteosarco-
ma extradseo de bajo grado de malignidad en un
joven de 22 afos al cual se le habia practicado una
arteriografia humeral con Thorotrast (7), aunque
para considerar esta etiologia hay al menos que
aplicarle los mismos criterios que se habian dado
para los aceptados como secundarios a radioterapia
(32). Hasson (34), al presentar su caso, dice que es
el séptimo mundial, y apareci6 alos 30 afios de una
arteriografia cervical, habiéndose encontrado gra-
nulos del contraste en los macrofagos tumorales o
adyacentes. En cuanto a las inyecciones parentera-
les, no hubo sospecha de irritacion quimica por
mala manipulacion, aunque si de repetidas infiltra-
ciones paraarticulares (31). También se ha apunta-
do (37) una relacion en la aparicion sobre nifios
gue hayan sobrevivido a otro tumor, con un riesgo
gue a veces llega hasta el 12% alos 20 afios de su-
frido el primer tumor (68), mientras que otros (18)
piensan que es algo menor si se relacionan con las
dosis de radioterapia recibida y con una borrosa
predisposicién genética.

Anatomopatol 6gicamente se localizan en los te-
jidos profundos y sin conexién con el periostio. Son
infiltrantes y con un tamafio de hasta 25y 30 cm.,
con una consistencia variable segin predominen los
depositos condroides u osteoides, los cuales pueden
detectarse radiograficamente, y rodeados de una
capa fibroconectiva que dificulta su liberacién qui-
rargica, al mismo tiempo que le confiere una gran
capacidad para ulcerar la piel. Su parte central
tiende a ser quistica y la periférica densa. Sus ha-
[lazgos histol6gicos son claramente conocidos, sien-
do imprescindible para su diagnéstico la presencia
de osteoide maligno y de fosfatasas alcalinas y au-
mentando su grado de indiferenciacion cuanto méas
recidivan, al producir menos osteoide y més células
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fusiformes. Su pronéstico se ensombrece si en pre-
sencia de un higado normofuncionante aumentan
las fosfatasas alcalinas y se detectan metastasis y
recurrencias tumorales (35, 60).

Un valioso método auxiliar para su diagnéstico
es la gammagrafia con %Sr y **Tc (30). como suce-
di6 con los casos publicados en higado (69) o en in-
testino delgado (42. 70). o €l que se localiz en epi-
cardio ventricular derecho (71) tras producir una
pericarditis constrictiva. Otros (72, 73) parecen
preferir la microscopia de luz polarizada y la elec-
trénica. Puede también aplicarse la arteriogra-
fia (29) para diferenciar las miositis osificantes de
estos tumores o0 de los osteosarcomas intradseos y
de los fibrosarcomas, puesto que los sarcomas pro-
ducen vasos patologicos o amputados, shunts y la-
gos arteriovenosos, invasion de los grandes trayec-
tos vasculares o anomalos drenajes venosos. Tam-
bién se estima (74) que deben ser diferenciados de
los fibrohistiocitomas malignos en base a la calidad
y cantidad de los elementos 6seos y condroides, ya
gue en estos Ultimos son méas metaplésicos y tien-
den a tener una seudocapsula o bien septos fibrosos
tumorales, aunque los elementos 6seos pueden
mostrar modelos de una maduracién periférica si-
milar a la miositis osificante. Probablemente una
caracteristica importante de los fibriohistocitomas
con hueso y cartilago es que sean bastante menos
agresivos que los osteosarcomas extradseos, cuyo
diagnostico ademas siempre ha sido dificultoso (75).
descabalgadndose muchos de €llos hacia otros tipos
tumorales cuando se han revisado de nuevo (8).
Realmente son de gran malignidad, a pesar de lo
gue se pensaba antes de la década de 1980, cifran-
dose (3) en solo €l 15,6% los que sobrepasan los
5 afios, ya que alrededor del 80% fallecen entre los
2-3 afos y los que no lo hacen suelen recidivar, ha-
biendo sido publicados casos hasta los 14 afios des-
pués del diagndstico. Experimentalmente (76) se
utilizaron 4 osteosarcomas extradseos para trasplan-
tarlos a monos sin timo, no induciéndose neoforma-
cion Gsea en ningun caso, y desapareciendo la super-
vivencia del timo alas 4 semanas del trasplante, sin
evidencia de infiltracion local, de linfocitosis plas-
maética o de otras evidencias de inmunidad celular.

Su tratamiento debe ser siempre enfocado hacia
la reseccion completa tantas veces como sea nece-
sario, no siendo muy eficaz la poliquiomioterapia
secuencial (38, 79), y desde luego tampoco se han
resefiado casos en los cuales la radioterapia haya
servido para algo efectivo. Si esta indicada, por €l
contrario, la ablacién quirargica, la cual debe ha-
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cerse con amplio margen, y si ello no es posible, no |3 amputacién tienen un lugar coadyuvante la qui-
hay gque dudar en la amputacién o desarticulacion mioterapia y la radioterapia, en orden a alargar la
del miembro. Tanto en la escisién tumoral como en supervivencia.
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