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Resumen  Los  tumores  cartilaginosos  son  un  grupo  amplio  y  heterogéneo  de  neoplasias  carac-
terizadas por  la  presencia  de  una matriz  condroide  que  presenta  crecimiento  lobular  y  patrones
de calcificación  en  arcos  y  anillos  o  en  palomitas  de maíz.  En  RM  destaca  su  hiperintensidad  en
las secuencias  potenciadas  en  T2, y  en  las  imágenes  poscontraste,  un  relace  lobulado  o septal.

En la  clasificación  de 2020  de  la  OMS,  los  tumores  de  estirpe  condral  se  clasifican  en  benignos,
intermedios  o malignos.  A  pesar  de  los  avances  tecnológicos,  siguen  suponiendo  un  reto  tanto
para  el radiólogo  como  para  el  patólogo,  siendo  la  principal  dificultad  la  diferenciación  entre
los tumores  benignos  y  malignos,  razón  por  la  que  requieren  un  abordaje  multidisciplinar.

Este trabajo  recoge  los  principales  cambios  introducidos  en  la  actualización  de 2020,  describe
las características  de  imagen  de los  principales  tumores  cartilaginosos  y  proporciona  las  claves
radiológicas  para  diferenciar  entre  tumores  benignos  y  malignos.
© 2023  SERAM.  Publicado  por  Elsevier  España,  S.L.U.  Todos  los  derechos  reservados.
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Update  of cartilaginous  tumours  according  to  the  WHO  classification  2020

Abstract  Cartilaginous  tumours  are  a  large  and  heterogeneous  group  of  neoplasms  charac-
terised  by  the  presence  of  a  chondroid  matrix,  with  lobular  growth  and arcuate,  ring-like  or
popcorn-like  calcification  patterns.  MRI  shows  hyperintensity  in  T2-weighted  sequences  and  a
lobulated or  septal  relief  in  postcontrast  images.

In the  WHO  2020  classification,  chondral  tumours  are classified  as  benign,  intermediate  or
malignant. Despite  technological  advances,  they  continue  to  pose  a  challenge  for  both  the
radiologist  and  the  pathologist,  being  the  main  difficulty  the  differentiation  between  benign
and malignant  tumours,  which  is why  they  require  a  multidisciplinary  approach.
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This  paper  describes  the  main  changes  introduced  in the  2020  update,  describes  the  imaging  cha-
racteristics  of  the  main  cartilaginous  tumours  and  provides  the radiological  keys  to  differentiate
between  benign  and  malignant  tumours.
©  2023  SERAM.  Published  by  Elsevier  España, S.L.U.  All  rights  reserved.

Introducción

Los  tumores  cartilaginosos,  condrogénicos  o  condroides  son
un  grupo  heterogéneo  de  neoplasias  que  se caracterizan  por
la  presencia  de  una  matriz  condroide  e  incluyen  una  gran
variedad  de  tumores1.

En  la  clasificación  de  la  OMS, los tumores  óseos  cartila-
ginosos  se  clasifican  en  benignos,  intermedios  (localmente
agresivos  y/o  raramente  metastásicos)  o  malignos.  Los  cam-
bios  introducidos  en  2020  respecto  a la  clasificación  de  2013
se  recogen  en la  tabla  1, siendo  el  más  notorio  la  distin-
ción de  una  nueva  entidad:  el  tumor  cartilaginoso  atípico
(TCA)2-5.  Otro  cambio  es la  inclusión  de  la condromatosis
sinovial  en  el  grupo  intermedio  debido  al crecimiento  local-
mente  agresivo  y a  la  alta  tasa  de  recidiva  local  (3-23%);  la
transformación  maligna  en  condrosarcoma  ocurre  en  el  5%
de  los  casos  y  se manifiesta  como  múltiples  recurrencias  y
por  la  invasión  medular  (fig. 1)2,6.

La matriz  condroide  es el  signo  cardinal  en  la  distin-
tas  técnicas  de  imagen  (fig. 2)1,7,8.  Una  matriz  condroide
bien  diferenciada  se caracteriza  por  un crecimiento  lobular
y unos  patrones  de  calcificación  característicos  en  aspecto
de  palomitas  de  maíz  o  en  arcos y anillos,  que  son  el  resul-
tado  de  la osificación  endocondral.  La matriz  condroide  no
mineralizada  muestra  en RM  de  manera  característica  hipe-
rintensidad  de  la  señal  en  secuencias  potenciadas  en  T2
debido  a  su alto  contenido  en agua  (fig.  2)4-5.  Tras  la adminis-
tración  de  contraste  se observa  un  realce  en  arcos  y  anillos,
lobulado  o  septal  debido  a que  la  irrigación  del  cartílago  es
a  través  de  capilares  septales  y el  pericondrio9.  Establecido
el  diagnóstico  de  tumor  cartilaginoso,  el  segundo  paso  será

Tabla  1  Clasificación  de  tumores  cartilaginosos  según  la  última  actualización  de  la  OMS  y  sus  cambios  respecto  a  la  de  2013

Figura  1  Condromatosis  sinovial  en  un  varón  de 66  años  con
una tumoración  poplítea  de  larga  evolución.  Tanto  en  la  radio-
grafía lateral  (1)  como  en  la  imagen  sagital  de TC con  ventana
de hueso  (2) de la  rodilla  derecha  se  identifica  una  masa  polilo-
bulada  en  la  región  poplítea  con  calcificaciones  cerebriformes
gruesas  predominantemente  periféricas  y  otras  intralesionales.
En la  imagen  sagital  potenciada  en  T2  de  la  RM  (3)  la  masa  de
crecimiento  lobular  presenta  intensa  hiperintensidad  sugestiva
de origen  cartilaginoso.  No  se  identifica  erosión  ósea  ni derrame
articular.

determinar  el  grado  de  agresividad.  En  la  tabla  2  se muestran
los  principales  hallazgos  radiológicos  a  evaluar  en el  estudio
de  tumores  cartilaginosos  y la  prueba  más  indicada para  ello.

A  pesar  de los grandes  esfuerzos  de investigación,  la
diferenciación  entre  encondromas  y  TCA/condrosarcomas
sigue  planteando  un reto,  no  solo para  los  radiólogos,  sino
también  para  los  patólogos.  Por  ello,  el  objetivo  de este
trabajo  es  revisar  los  tumores  cartilaginosos  más  frecuentes
(tabla  3), así  como  hacer  hincapié  en la  diferencia  entre  los
encondromas  y los  distintos  tipos  de condrosarcoma.
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Figura  2  Encondroma  en  una mujer  de  46  años.  En  la  radiografía  lateral  de rodilla  (1) se  identifica  una lesión  lítica IB  con  escasa
mineralización  en  arcos  y  anillos.  En  la  imagen  axial  de  TC  con  ventana  ósea  (2) la  lesión  condiciona  un  festoneado  endostal  inferior  a
dos tercios  del  espesor  de  la  cortical  (flechas  amarillas).  En  la  secuencia  DP  de RM  (3) la  lesión  muestra  la  arquitectura  lobular  típica
del cartílago  hialino,  y  en  las secuencias  T2FS  (4)  y  STIR  (5),  los  componentes  no mineralizados  de la  matriz  condroide  presentan  alta
intensidad de  señal.  En  la  secuencia  DWI/ADC  (6) no se  aprecia  restricción  en  las  imágenes  (ADC  =  1,89*10−3).  Tras la  administración
de contraste  se  observa  un  realce  homogéneo,  lento  y  leve  del  contraste.  En  la  curva  de perfusión  se observa  un  realce  con  una
curva tipo  II  (ROI de  referencia  en  la  arteria  poplítea).

Osteocondroma

Los  osteocondromas  se encuentran  entre  los  tumores  óseos
benignos  más  frecuentes  (20-50%)  y  son  el  resultado  de la
separación  de  un fragmento  de  cartílago  epifisario  del  cartí-
lago  de  crecimiento,  que  tras  su crecimiento  y osificación
encondral  da  lugar  a  una  excrecencia  ósea  subperióstica
que  sobresale  de  la  superficie  ósea  recubierta  por  cartí-
lago  a  modo  de  cap  (en inglés,  «gorra» o  «capuchón»).
Esta  cubierta  cartilaginosa  es lo que  define  al  osteocon-
droma  como  entidad  nosológica  y  lo distingue  de  la  exóstosis
ósea1,10,11.  Los osteocondromas  aumentan  su  tamaño a  partir
del  crecimiento  del cap cartilaginoso,  y tras  la adolescencia
y  la  maduración  ósea,  no  suelen  mostrar  más  crecimiento.  El
crecimiento  de  la lesión  o del cap  cartilaginoso  tras la  madu-
ración  esquelética  sugiere  transformación  maligna10-12.

Suelen  tener  una  localización  metafisaria  o  metafisodia-
fisaria  y tienen  predilección  por  la rodilla (especialmente  el
fémur  distal) y el  húmero  proximal.  Pueden  tener  una  morfo-
logía  sésil  o  pediculada  y  tienen  un  crecimiento  en dirección
a  la  diáfisis.

Desde  el  punto  de  vista  de  la  imagen,  se observa  una
lesión  ósea  expansiva  con continuidad  cortical  y  medular
con  el  hueso  subyacente.  Cuando  la  cubierta  cartilaginosa
presenta  matriz  de mineralización,  se  puede  distinguir  en
las  radiografías  (fig.  3)3. Se  considera  sospechoso  de trans-
formación  maligna  un  grosor  del  cap  cartilaginoso  >  3  cm  en
niños  y  >  2 cm  en adultos,  con  una  sensibilidad,  una  especi-
ficidad  y valores  predictivos  negativo  y  positivo  de  más  del
90%10,11. La  RM  es  la  técnica  de  elección  para  medir  el  gro-
sor  del  cap  cartilaginoso,  en imágenes  ponderadas  en T2,  y
evaluar  los  tejidos  blandos.  La ecografía  es útil  en  lesiones
superficiales,  especialmente  en  la edad  pediátrica10,11.

Tabla  2  Comparación  de técnicas  tomográficas  para  la
valoración  de las  características  radiológicas  de los  tumores
cartilaginosos

Características  del  tumor  TC  RM  PET-TC

Márgenes  de  la  lesión  +++  ++  +++
Calcificación  de la  matriz  condroide  +++  +  +++
Trabeculación  +++  +  +++
Afectación  cortical  +++  +  +++
Reacción  perióstica  +++  ++  +++
Niveles  líquido-líquido  ++  +++  ++
Necrosis  ++  +++  ++
Hemorragia  +  +++
Realce  +  +++  +
Edema  óseo  +++
Masa de partes  blandas  ++  +++  +++
Afectación  vascular ++  +++  ++
Afectación  nerviosa  +  +++  +
Actividad  metabólica  +++  +++

La  exostosis  múltiple  hereditaria  (EMH)  ha recibido  otras
denominaciones,  como  condrodisplasia  hereditaria  defor-
mante,  exostosis  familiar,  exostosis  múltiple,  exostosis
múltiple  cartilaginosa,  osteocondromatosis  múltiple  o  acla-
sia  diafisaria.  La  EMH es  un síndrome  de herencia  autosómica
en  el  que  coexisten  osteocondromas,  exóstosis  óseas  y  defor-
midades  óseas,  como  el  ensanchamiento  epifiso-metafisario
de  los huesos  largos  (matraz  de  Erlenmeyer)  o el  acorta-
miento  del cúbito  (pseudo-Madelung)  (fig.  3). En nuestra
experiencia,  el  acortamiento  del cúbito  se observó  en  3
de  los  12  pacientes  con EMH  de nuestra  institución,  que es
una  prevalencia  menor  a la  encontrada  en la  literatura,  que
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Tabla  3  Características  clínico-radiológicas  de  los tumores  cartilaginosos  descritos  en  el  artículo

Tumor  OMS  2020  Edad  Sexo  Localización
característica

Radiografía  y  TC  RM  Otros  datos

Osteocondroma  Benigno  Metáfisis  Lesión  ósea
expansiva  con
continuidad
cortical  y
medular  con
hueso
subyacente

•  Lesión  ósea
expansiva  con
continuidad
cortical  y  medular
con  hueso
subyacente
•  Cap  cartilaginoso
hiperintenso  en  T2

Exostosis
hereditaria
múltiple  con
mayor  riesgo
de
transformación
maligna

Encondroma Benigno  2.a-3.a

década
Metáfisis  de
huesos  largos

Mineralización
condroide  en
arcos  y  anillos  o
palomitas  de
maíz

Matriz  condroide
hiperintensa  en  T2

Formas
familiares
(encondroma-
tosis):
•  Enf.  de  Ollier
Sd.  de  Maffucci

Condroblastoma  Benigno  10-25
años

Varones  Epífisis/apófisis
de huesos
largos

Lesión  lítica
ovalada
excéntrica  con
margen
escleroso

Intensidad  de
señal
baja-intermedia
en  todas  las
secuencias  con
edema  óseo

•  Secreción  de
prostaglandinas

Fibroma
condromixoide

Benigno < 30  años  Metáfisis  de
huesos  largos

Lesión  lítica
ovalada
excéntrica  con
margen
escleroso

•  Componente
fibroso  periférico:
intermedio  en  T2
•  Componente
mixoide  central:
hiperintenso  en  T2
• Componente
cartilaginoso
central:  escaso  e
hiperintenso  en  T2

Tumor
cartilaginoso
atípico

Intermedio Esqueleto
apendicular

•  Mineralización
condroide  en
arcos  y  anillos  o
palomitas  de
maíz
• Festoneado
endostal
profundo

Matriz  condroide
hiperintensa  en  T2

Histología
idéntica  al
condrosarcoma
grado  I del
esqueleto  axial

Condrosarcoma
convencional
intramedular

Maligno > 50  años  Varones  Esqueleto  axial  • Mineralización
condroide  en
arcos  y  anillos  o
palomitas  de
maíz
• Festoneado
endostal
profundo

•  Matriz  condroide
hiperintensa  en  T2
• Componente  de
partes  blandas
• Realce  intenso
con  meseta  o
lavado

•  Mutaciones
IDH 1 y  2
• SUVmáx > 4

Condrosarcoma
desdiferen-
ciado

Maligno 50-70
años

•  Componente
cartilaginoso:
similar  al
convencional
• Componente
no
cartilaginoso:
mayor
atenuación  en
TC

•  Componente
cartilaginoso:
similar  al
convencional
• Componente  no
cartilaginoso:
señal  variable  con
realce  difuso
intenso

•  Mutaciones
IDH 1 y  2
• El
componente  de
partes  blandas
suele albergar
el componente
no
cartilaginoso
de  alto  grado
tumoral
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Tabla  3  (continuación)

Tumor  OMS  2020  Edad  Sexo  Localización
característica

Radiografía  y  TC  RM  Otros  datos

Condrosarcoma
yuxtacortical

Maligno  >  50  años  Varones  Superficie  ósea
de metáfisis  o
diáfisis  huesos
largos

Mayor respuesta
cortical  que  los
convencionales:
• Saucerización
cortical
•  Triángulo  de
Codman

Igual  que  el
condrosarcoma
convencional

Condrosarcoma
mesenquimal

Maligno Adultos
jóvenes

Esqueleto  axial  • Lesiones
líticas  con
destrucción
cortical
• Masa  de
partes  blandas
con
mineralización
de  matriz
condroide

Variable  y  no
suelen  presentar
características
condroides

•  Fusión
específica  HEY1
y NCOA  (gen
HEY1-NCOA2)
• Muy  agresivos
y  mal
pronóstico

Condrosarcoma
de células
claras

Maligno  Adultos
jóvenes

Varones  Epífisis/apófisis
de huesos
largos

Mineralización
punteada

Hiperintensidad
heterogénea  en  T2

•  Mutaciones
p53  y  RB
• Crecimiento
lento

Condrosarcoma
secundario

Maligno Adultos
jóvenes

Varones  • Secundario  a
encondroma:
central
• Secundario  a
osteocon-
droma:
periférico

Según  lesión
precursora

En  periféricos  cap

cartilaginoso  >  2
cm

En  centrales
mutaciones
IDH1  y 2

es  del  30-74%13,14.  En  la  EMH  los  osteocondromas  presentan
mayor  riesgo  de  transformación  maligna  (2-5%)10,12.

Encondroma

Los  encondromas  son tumores  cartilaginosos  frecuentes  (3-
17%  de  todos  los tumores  óseos),  siendo  el  segundo  tumor
óseo  benigno  más  frecuente  (12-14%)  tras  el  osteocondroma.
Pueden  diagnosticarse  en todas  las  edades,  pero  existe  pre-
dilección  por  la  segunda  y tercera  década  de  la vida1,15-18.

Los  encondromas  son tumores  hipocelulares  formados  por
condrocitos  rodeados  por una  matriz  hialina  madura  y  que
citológicamente  no muestran  atipias15.

Su  localización  más  frecuente  es la  medular  central  en
la  metáfisis  de  huesos  largos  (muy  raramente  en la  región
epifisaria),  especialmente  en el  húmero  proximal  y  el  fémur
distal  y  proximal,  y  en la  diáfisis  de  huesos  tubulares  cortos
de  manos  y  pies1,16.  La  localización  central  en  la  metáfi-
sis  de  huesos  largos  sugiere  que  los encondromas  son el
resultado  del crecimiento  continuado  de  restos  cartilagi-
nosos  benignos  desplazados  del  cartílago  de  crecimiento18.
Los  encondromas  en  los  huesos  planos  son la  excepción
(6%),  siendo  las  localizaciones  más  frecuentes  la  pelvis  y las
costillas19.

En  radiografía  convencional  y  TC  se  identifica  una  lesión
lítica  geográfica  IA  (margen  escleroso)  o  IB  (margen  bien

definido  no  escleroso)  de Lodwick,  cuya  característica  mine-
ralización  de la  matriz  condroide  en  palomitas  de  maíz
o  en  arcos  y  anillos  se  valora  mejor  con TC20.  Debido  a
su crecimiento  lobular  expansivo  lento  los  encondromas
pueden  provocar  adelgazamiento  cortical  conocido  como
festoneado  endostal,  de  máximo  un tercio  del grosor  cor-
tical,  pues  lo contrario  indicaría  una  lesión  de  mayor
agresividad7,10.  El festoneado  endostal  se  puede  valorar  con
radiografía  convencional,  TC  y  RM,  pero  la TC  será  la prueba
de  elección.  En  la  RM  se presentan  como  lesiones  lobulares
marcadamente  hiperintensas  en secuencias  potenciadas  en
T2  con  mayor  o menor  calcificación  hipointensa  en  todas  las
secuencias.  En el  estudio  de difusión  de los  encondromas
es  preciso  recordar  que  el  tejido  cartilaginoso  bien  dife-
renciado  no  presenta  restricción  significativa  a la difusión
del  agua  y  que  la  mineralización  de la  lesión  puede  cons-
tituir  un  artefacto  significativo.  Por  tanto,  las  imágenes  de
difusión  no  han  demostrado  ser  útiles  para  diferenciar  entre
encondromas,  TCA y  condrosarcomas,  pero  sí  podrían  ser
de  ayuda  para identificar  un componente  tumoral  desdife-
renciado,  si  lo hubiera,  y demostrar  que  la  lesión  no sea
un  encondroma21-23.  Tras  la administración  de  contraste  el
realce  es leve periférico  o  transeptal,  y  en  el  estudio  diná-
mico  se  observa  más  frecuentemente  un  aumento  progresivo
del  realce (curva  tipo  II) sugerente  de benignidad,  a  dife-
rencia  del patrón  en meseta  (tipo  III)  o el  realce  precoz
(tipos  IV  y V),  considerados  malignos.  No  obstante,  la  capa-
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Figura  3  Condrosarcoma  secundario  periférico  en  un paciente
con exostosis  hereditaria  múltiple.  Varón  de  31  años  que  con-
sultó por  una  tumoración  inguinal  derecha  con  parestesias  y
ectasia  venosa  del  miembro  inferior  derecho.  En  la  radiografía
axial de  cadera/fémur  derecho  (1)  se  identifica  una  una  masa
exofítica  de  10  cm  dependiente  de  la  pared  anterior  del acetá-
bulo  derecho  (estrella  amarilla),  así  como  una  exóstosis  en  el
fémur proximal  (punta  de  flecha  blanca).  En  la  TC con  ventana
de hueso  (4)  la  lesión  presenta  continuidad  cortical  y  medular
(estrella  amarilla)  y  masa  de  partes  blandas  con  mineraliza-
ción  en  arcos  y  anillos.  En  la  imagen  axial  de  RM  STIR  (5) el
cap cartilaginoso  mide  4 cm  de  espesor  (flecha  azul).  Hallaz-
gos en  relación  con  osteocondroma  con  degeneración  maligna  a
condrosarcoma  secundario  periférico.  Ante  la  sospecha  de  una
exostosis  hereditaria  múltiple  se realizó  una serie  ósea  (2,3),  en
la que  se  observa  acortamiento  del cúbito  derecho  con  deformi-
dad  de  la  diáfisis  del  radio  (pseudo-Madelung)  y  ensanchamiento
metafisario  de  ambos  fémures  distales  (deformidad  en  matraz
de Erlenmeyer),  así  como  exostosis  en  el  radio  y  el  cúbito  dere-
chos, en  la  cara  anterior  del fémur  derecho  proximal,  en  ambos
fémures  distales,  ambas  tibias  proximales  y  peroné  derecho
proximal  (puntas  de  flecha  blancas)  y  un  osteocondroma  en  la
cabeza del  peroné  izquierdo  con  mineralización  en  forma  de
arcos y  anillos  del  cap  cartilaginoso  (flecha  amarilla).

cidad  para  diferenciar  entre  encondromas  y condrosarcomas
de  bajo  grado  es  limitada1,7,24 (fig.  2). En  la 18F-FDG-PET/TC
existe  un  solapamiento  importante  entre  los  valores2-4,5 de
los  encondromas  y  los TCA/condrosarcomas  grado  I25,26.

La  progresión  maligna  se produce  en  el  1  al  4% de
los  encondromas  solitarios  y  en  el  20  al 60%  de  los
múltiples1,12,15.  Debe  sospecharse  la transformación  maligna
en  encondromas  que  desarrollan  dolor  o  crecen  de  forma
continua  tras  la madurez  ósea.  Otros  factores  sospecho-
sos  de  malignidad  son:  localización  epifisometafisaria  o en
esqueleto  axial,  tamaño  tumoral  grande  (> 5  cm),  presencia
de  festoneado  endostal  profundo,  edema  óseo y aumento  de
partes  blandas  (tabla  4)1,7,8,18,21,22,27,28.

Los  encondromas  son las  tumoraciones  óseas  más  fre-
cuentes  en  los huesos  tubulares  cortos  de  manos  y pies,

Tabla  4 Diferencias  clínico-radiológicas  entre  tumores  car-
tilaginosos  benignos  y  malignos

Hallazgos  sugerentes  de
benignidad

Hallazgos  sugerentes  de
malignidad

Características  clínicas

Pacientes  jóvenes  Edad  avanzada
Sexo  masculino

Sin  síntomas  Dolor
Fractura  patológica

Localización

Esqueleto  apendicular  Esqueleto  axial;
localización  proximal

Tamaño

< 5  cm >  5  cm
Crecimiento  tras
maduración  esquelética

Hallazgos  radiológicos

Afectación  perióstica

Sin  respuesta  cortical  Festoneado  endostal
profundo,  reacción
perióstica

Cortical

No  Engrosamiento  cortical,
destrucción  cortical

Expansión

No Sí
Partes  blandas

No  Componente  óseo  de
partes  blandas

Hallazgos  RM

Leve  realce  lento  y  de
extensión  continua  tras  la
administración  de
contraste  en  secuencias
potenciadas  en  T1

Realce  moderado,
precoz  y  heterogéneo
tras  la  administración  de
contraste  en  secuencias
potenciadas  en  T1
Edema  óseo  y/o  de
partes  blandas

FDG  PET-TC

SUVmax <2  SUVmax >4.5

siendo  los  condrosarcomas  muy raros.  En esta  localización  la
mineralización  de la  matriz  no  es  frecuente  y  puede  existir
un  festoneado  endostal  profundo,  por  lo que  esta  caracte-
rística  no  debe  utilizarse  para diferenciar  al encondroma  del
condrosarcoma7,18.  Una  forma  de presentación  frecuente  en
manos  y  pies  es la  fractura  patológica.

Encondromatosis

La  encondromatosis  es una  enfermedad  muy  rara
(1:100.000)  en  la  que  los  pacientes  desarrollan  múlti-
ples  encondromas.  Afectan  a  las  metáfisis  y  diáfisis  de
los  huesos  tubulares  largos  y cortos  y  suelen  presentarse
antes  de la  segunda  década  de la vida.  Los  subtipos  más
frecuentes  son  la  enfermedad  de Ollier,  con encondromas
múltiples  y  una  distribución  asimétrica,  y  el  síndrome
de Maffucci,  el  cual además  presenta  malformaciones
vasculares  de partes  blandas,  como  los  hemangiomas.  La
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Figura  4  Condrosarcomas  secundarios  centrales  en  un
paciente varón  de  28  años  con  síndrome  de  Maffucci.  El  paciente
acudió  por  una  tumoración  en  la  falange  proximal  del 5.◦ dedo
de  la  mano  izquierda.  En la  radiografía  posteroanterior  (1)  se
identifica un encondroma  (flecha  amarilla).  En  la  RM  de la  mano
(2),  además  de  múltiples  encondromas  (flecha  amarilla),  se
identificaron  múltiples  pequeñas  lesiones  de  localización  sub-
cutánea,  que  contactan  ampliamente  con  el  plano  dérmico,
compatibles  con  hemangiomas  (flechas  rojas).  En  la  serie  ósea
se identificaron  múltiples  encondromas  de  distribución  difusa.
En la  escápula  derecha  (3)  se  observa  una lesión  ósea  excrecente
dependiente  de  la  glenoides  con  un  patrón  de  calcificación  en
arcos  y  anillos  (flecha  rosa),  que  en  la  TC con  ventana  ósea
(4) presenta  importante  festoneado  endostal.  Las secuencias
potenciadas  en  T2  de  la  RM  (6)  permiten  identificar  la  matriz
condroide  de  la  lesión  y,  tras  la  administración  de  contraste  (7),
se identifica  intenso  realce  septal.  En  la  PET-TC  (5)  la  lesión
presentó un  SUVmax de  6,2  y  se  identificó  otra  lesión  de aspecto
condroide  en  la  escápula  izquierda  con  un  SUVmax de  2,7.  El
paciente  fue  intervenido  de  la  lesión  derecha,  con  diagnóstico
de condrosarcoma  secundario  central  grado  II.  Dos años  después
se observó  un crecimiento  de  la  lesión  en  la  escápula  izquierda
y un  aumento  del SUVmax,  de  hasta  4,7,  sugerente  de  transfor-
mación  maligna.  En  las  imágenes  poscontraste  de  la  RM  de la
escápula  izquierda  (8)  se  observa  realce  postseptal.  El diagnós-
tico final  histológico  fue  de  condrosarcoma  secundario  central
grado  I  metacrónico.

gran  mayoría  de  los  casos  no  son hereditarios,  pero  hasta
el  90%  de  los casos  presentan  mutaciones  en el  gen  de la
isocitrato  deshidrogenasa  1  y  2  (IDH  1  y 2),  aunque  estas
mutaciones  también  se identifican  hasta  en el 50%  de los
encondromas  solitarios29.

No es  infrecuente  que  estas tumoraciones  desarrollen
degeneración  maligna  a largo  plazo.  La  tasa  de  degenera-
ción  en  el  síndrome  de  Maffucci  es  hasta  un  60%  mayor  que
en  la  enfermedad  de  Ollier,  que  es  del 20-50%  (fig. 4)12,15.

Figura  5  Condroblastoma  en  varón  de  19  años  con  gonalgia
derecha.  La  radiografía  anteroposterior  (1)  muestra  en  la  epífi-
sis distal  del  fémur  una  lesión  focal  ósea  excéntrica,  de  margen
incompleto  y  con  mineralización  en  su  interior  de  aspecto
moteado.  En  la  imagen  coronal  de TC con  ventana  ósea  (2)  des-
taca  un  leve  adelgazamiento  cortical  (flecha  amarilla).  En  la
secuencia  coronal  T2FS  (3)  la  lesión  es  marcadamente  hiperin-
tensa  con  un componente  lineal  hipointenso  correspondiente  a
la mineralización  de  la  matriz  condroide  y  asocia  edema  signi-
ficativo  en  el hueso  trabecular  adyacente.

Condroblastoma

Los  condroblastomas,  ahora  incluidos  en el grupo  de  tumo-
res benignos,  son tumores  cartilaginosos  localizados  en  la
epífisis  o  la  apófisis  de  los  huesos  tubulares  largos,  lo que
los  distingue  de  la mayoría  de los  tumores  óseos.  Son  poco
frecuentes  (< 1%)  y  en raras  ocasiones  metastatizan  (<  2%),
sobre  todo  en  caso  de recidiva.  Afectan  predominantemente
a  varones  jóvenes  (10-25  años) en  el  fémur  distal  o  el  húmero
proximal1,30.

Los  condroblastomas  se caracterizan  por la proliferación
de  células  cartilaginosas  inmaduras,  que  segregan  prosta-
glandinas  que  producen  dolor  local,  y  la formación  focal  de
matriz  cartilaginosa1,30.

En radiografía  convencional  y  TC  se observa  una  lesión
lítica  geográfica  IA  o IB en  una  localización  excéntrica  en
la  epífisis  de los  huesos  largos20,30. En  el  30-50%  de  los
condroblastomas  se observa  una  calcificación  de  aspecto
moteado  de la estructura  interna  de la lesión1,30. En  la
RM  los  condroblastomas  son heterogéneamente  hipointen-
sos  en secuencias  potenciadas  en T1  y  heterogéneamente
hipointensos  y parcialmente  hiperintensos  en las  poten-
ciadas  en  T2.  Debido a la producción  de prostaglandinas,
asocian  prácticamente  siempre  edema  óseo  y  de  par-
tes  blandas,  y  derrame  articular  si  su  localización  es
yuxtaarticular1,7,30,31 (fig. 5). Pueden  presentar  áreas  de
degeneración  hemorrágico-quística  con hiperintensidad  de
señal  en  T2,  que  corresponde  a degeneración  quística,  más
o  menos  heterogénea  en función  del contenido  hemorrá-
gico.  En  la  fase  aguda  del  sangrado  es posible  detectar  focos
de  hiperintensidad  de señal  en  secuencias  potenciadas  en
T1,  mientras  que  en la  fase  crónica  la  secuencia  de  eco  de
gradiente  es muy  sensible  al efecto  paramagnético  de  la
hemosiderina30.

Fibroma condromixoide

Los  fibromas  condromixoides  (CMF),  también  ahora  cla-
sificados  como  tumores  cartilaginosos  benignos,  son muy
poco  frecuentes  (< 1%)  pero  con  un  crecimiento  localmente
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Figura  6  Fibroma  condromixoide  en  un  varón  de  10  años  con
gonalgia  derecha.  En  la  radiografía  anteroposterior  se  identifica
una  lesión  focal  IB  excéntrica  en  la  metáfisis  proximal  de  la  tibia
derecha con  escasa  mineralización.  En  la  imagen  coronal  de TC
con  ventana  ósea  (2)  se  resalta  el  comportamiento  expansivo
de  la  lesión  con  adelgazamiento  cortical  (flecha  amarilla).  En  la
imagen coronal  de  RM  potenciada  en  T2  (3) se  observa  marcada
hiperintensidad  de  señal  central  homogénea  correspondiente  al
componente mixoide.

agresivo1,30,32.  Se  diagnostican  con mayor  frecuencia  antes
de  los  30  años,  principalmente  durante  la  segunda  década
de  la  vida30.

Constan  de  tres  componentes  tisulares:  una matriz
fibrosa  periférica  y  una  matriz  mixoide  y  una matriz  con-
droide  centrales1,32.  Suelen  localizarse  en  la  medular  de las
metáfisis,  y menos  frecuentemente  de  las  diáfisis,  de  los
huesos  tubulares  largos.  Aproximadamente  el  50%  se produ-
cen  en  la articulación  de  la  rodilla1,30.

Las  imágenes  muestran  una  lesión  lítica  ovalada  y geográ-
fica  con  un  margen  escleroso  localizada  excéntricamente  y
con  el  eje longitudinal  paralelo  al eje del  hueso  (fig. 6).
Su comportamiento  expansivo  se manifiesta  con  el  adel-
gazamiento  e insuflación  cortical30,32.  El aspecto  en la  RM
varía  dependiendo  del porcentaje  de  cada  uno  de  los  com-
ponentes.  El  componente  fibroso  periférico  presenta  señal
intermedia  en  imágenes  potenciadas  en T2  y  realce nodular
en  imágenes  poscontraste.  El componente  mixoide  central
muestra  marcada  hiperintensidad  de  señal  en  imágenes  pon-
deradas  en T2  y  no  suele  presentar  realce  en imágenes32. La
cantidad  de  cartílago  suele  ser mínima  y  la  mineralización  es
poco  frecuente  (< 10%)30,32.  La  degeneración  hemorrágico-
quística  es posible30.

Tumor cartilaginoso  atípico

La  diferenciación  entre  encondroma  y  TCA/condrosarcoma
grado  I resulta  una  tarea  difícil  desde  el  punto  de  vista  anato-
mopatológico,  porque  presentan  características  histológicas
solapadas.  En ambas  entidades  se  observan  lóbulos  de car-
tílago  hialino  rodeados  de  tejido  óseo y baja  celularidad  y
su  principal  diferencia  es  que  el  TCA/condrosarcoma  grado  I
infiltra  los  espacios  medulares4,7.  Histológicamente  los  TCA
y  los  condrosarcomas  grado  I  no  muestran  diferencias,  sino
que se  van  a diferenciar  por su localización:

•  En  el  esqueleto  apendicular,  se  clasifican  como  TCA  (grupo
intermedio)  (fig.  7).

•  En  el  esqueleto  axial  (incluida  la pelvis  y la base  del crá-
neo),  siguen  designándose  como  condrosarcoma  grado  I
(grupo  maligno)  (figs.  8 y  9).

Figura  7  Tumor  cartilaginoso  atípico  en  una  mujer  de  79  años
con  gonalgia  derecha.  La  radiografía  lateral  presenta  una lesión
focal ósea  en  la  metáfisis  distal  femoral  derecha.  En  las  secuen-
cias  coronal  T1  (1)  y  sagital  DP (2)  de RM  se  observa  una lesión
de morfología  lobular  con  diámetro  máximo  > 5 cm y  que  con-
diciona un  festoneado  endostal  cortical  mayor  de  dos  tercios
del grosor  de  la  cortical  (flechas  amarillas).  En  las  secuencias
coronal T2FS  (3) y  sagital  DPFS  (4)  se  confirma  la  etiología
cartilaginosa  de  la  lesión  al  identificar  una matriz  condroide
lobular característicamente  hiperintensa  con  focos  hipointen-
sos correspondientes  a  la  mineralización  de  la  matriz  condroide.
Las imágenes  de  difusión  no mostraron  restricción  (5,6).

El objetivo  de esta  distinción  es destacar  el  diferente
comportamiento  y pronóstico  a pesar  de tener  la  misma
histología:  los  TCA  son  localmente  agresivos  y  rara  vez
metastatizan,  por  lo que  se  clasifican  como  tumores  inter-
medios.

Condrosarcoma

Los  condrosarcomas  son el  tercer  tumor  óseo maligno  pri-
mario  más  frecuente  (20-27%)  tras  el  mieloma  múltiple  y
el  osteosarcoma7.  Los  condrosarcomas  que  surgen  de novo

se denominan  primarios,  mientras  que  los  que  se desarro-
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Figura  8  Condrosarcoma  grado  I en  la  parrilla  costal  de un
varón de  38  años.  En  la  radiografía  posteroanterior  (1) se  iden-
tifica  una  lesión  lítica  dependiente  del arco  costal  anterior  de la
octava costilla  izquierda  (asterisco  rojo).  En  la  TC (2) se  observa
una lesión  sólida  de  aspecto  nodular,  expansiva,  dependiente
del arco  costal  anterior  de  la  octava  costilla  izquierda,  que  pre-
senta pequeñas  calcificaciones  en  arcos  y  anillos,  sugerente  de
un tumor  de  estirpe  condroide.  En  las  secuencias  potenciadas
en T2  de  la  RM  (3) la  lesión  presenta  matriz  condroide  hiperin-
tensa de  contornos  lobulados  y  nítidos,  así  como  focos  lineales
hipointensos.  Tras  la  administración  de  contraste  (4) se  observa
un leve  realce  transeptal.

llan  a  partir de  neoplasias  cartilaginosas  benignas,  como  el
encondroma  o  el  osteocondroma,  se denominan  secunda-
rios.  Los  condrosarcomas  también  se clasifican  en  centrales
o  periféricos  en  función  de  su  localización.

En  la  nueva  clasificación  de  la  OMS  no  se  reconoce  como
entidad  al  condrosarcoma  mixoide  óseo,  sino  que  se  aceptan
generalmente  como  cambios  mixoides  prominentes  de los
condrosarcomas  convencionales  de  alto grado.  El condrosar-
coma  mixoide  extraesquelético  no  se clasifica  actualmente
como  condrosarcoma,  sino  como  neoplasia  mesenquimal
muy  rara  (< 1/1.000.000)  con diferenciación  incierta  no
cartilaginosa,  que  surge  principalente  en  el  tejido  blando
profundo  de  las  extremidades  proximales,  y  cuya  denomi-
nación  se  ha  conservado  solo  por razones  históricas2,3,33,34.

A.  Condrosarcomas  primarios

Los  condrosarcomas  primarios  constituyen  un  grupo  hetero-
géneo  de tumores  con  numerosas  categorías,  entre  los  que
se  diferencian  los  convencionales  intramedulares  (80-85%)  y
subtipos  menos  frecuentes  (desdiferenciados,  yuxtacortica-
les,  mesenquimales  y de  células  claras).  Los condrosarcomas
son  casi  siempre  sintomáticos.  Pueden  metastatizar,  a
menudo  tardíamente,  y  principalmente  a  los  pulmones.

Figura  9  Condrosarcoma  grado  I en  la  base  del  cráneo.  Mujer
de 40  años  que  consultó  por  cefalea  farmacorresistente,  por  lo
que  se  realizó  una  TC,  en  la  que  se  identificó  una  lesión  en  la
región  petroclival  derecha,  que  ejercía  importante  efecto  de
masa sobre  el pedúnculo  cerebral  derecho  (asterisco  rojo).  En
la  TC axial  de partes  blandas  tras  la  administración  de  contraste
(1) se  observa  discreto  realce  de la  lesión,  y  en  ventana  de  hueso
(2) se  identifican  pequeñas  calcificaciones  puntiformes  periféri-
cas. En  la  RM  la  lesión  presenta  señal  hiperintensa  heterogénea
en  secuencias  potenciadas  en  T2  (3).  Tras  la  administración  de
contraste intravenoso  (4)  se  observa  un  discreto  realce  transep-
tal.

Condrosarcomas  convencionales  intramedulares

Aunque  los condrosarcomas  convencionales  pueden  apare-
cer  a  cualquier  edad,  suelen  darse  en  personas  de edad
avanzada  (> 50  años).

Las  lesiones  grado  I  o TCA, dependiendo  de  su localiza-
ción,  presentan  un  estroma  predominantemente  condroide
con  mayor  celularidad  que  el  encondroma  y  que  infil-
tra  la  medular.  Los condrosarcomas  grado  II  presentan
menos  estroma  condroide,  más  mixoide  y  pueden  presentar
pequeños  focos  de necrosis.  Por  lo tanto, presentan  mayor
celularidad,  predominantemente  en la  periferia,  y  mayor
atipia,  pero  las mitosis  se identifican  muy  ocasionalmente.
Los  condrosarcomas  grado  III  presentan  mayor  celularidad
y  pleomorfismo  nuclear  que  los  anteriores,  la matriz  con-
droide  es  escasa  o inexistente,  la  pequeña  cantidad  de
material  intercelular  suele  ser mixoide  y existen  extensos
focos  de  necrosis7,15.  La  gradación  histológica  es relevante
para  el  pronóstico  y  el  manejo  terapéutico,  ya  que  la  reci-
diva  local  es más  frecuente  en  los  condrosarcomas  grado  II
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y III.  En  algunos  casos,  también  puede  producirse  una  dege-
neración  altamente  maligna.

Histológicamente,  los  condrosarcomas  convencionales
contienen  diferenciaciones  condroblásticas,  por  lo que  las
mutaciones  IDH1  y  2  son  cruciales  por  su  especificidad  para
el  diagnóstico  de  tumor  condroide,  lo que lo  diferencia  del
osteosarcoma  condroblástico,  pero  no  determinan  la  malig-
nidad  de  las  lesiones15,29.

Radiografía  convencional

Los  condrosarcomas  convencionales  muestran  un  aspecto
mixto,  en  el  que  el  componente  lítico  presenta  un  patrón
geográfico  multilobulado  y las  áreas  esclerosas  presentan
en un  60-80%  la  característica  mineralización  de  la  matriz
condroide  en  arcos y anillos  o  en  palomitas  de  maíz.  Los
patrones  más agresivos,  como  permeativos  o  apolillados,
pueden  observarse  en condrosarcomas  convencionales  de
alto  grado,  pero  son  más  frecuentes  en  los  subtipos  mesen-
quimales  o  desdiferenciados.  Los condrosarcomas  de  alto
grado  suelen  presentar  áreas  menos  extensas  de  minerali-
zación.

Los  tumores  cartilaginosos  suelen  crecer con una  arqui-
tectura  lobular,  que  condiciona  festoneado  endostal,  que  si
es  superior  a dos  tercios  del grosor  de  la cortical  se considera
profundo  y es muy  indicativo  de  condrosarcoma7,18. Según
Murphey  et al.,  la  profundidad  del  festoneado  endosteal  es
la  mejor  característica  distintiva  entre  el  encondroma  y  el
condrosarcoma7,18.  La  extensión  longitudinal  del festoneado
endostal  en  huesos  largos  (> 2/3  de  la longitud  de  la lesión)
también  es  sugestiva  de  condrosarcoma.  Si  el  crecimiento
lobular  continuara,  además  del festoneado  endostal,  se pro-
ducirá  disrupción  cortical  y  masa  de  partes  blandas18.  La
presencia  o no  de  reacción  perióstica  dependerá  de  la  tasa
de  crecimiento  tumoral7,18.

Tomografía  computarizada

La  TC  como  técnica  de  imagen  tomográfica  es superior  a  la
radiografía  convencional  para  detectar  la reacción  periós-
tica  y  la  mineralización  de  la matriz  condroide,  así  como
para  evaluar  el  festoneado  endostal,  porque  permite  una
valoración  axial  del  hueso  de  la lesión.

Los  componentes  no  mineralizados  intraóseos  y  extraó-
seos  suelen  tener  baja  atenuación,  debido  al  alto contenido
en agua  del  cartílago  hialino. Tras  la  administración  de
contraste  se  observa  un  leve  realce  periférico  o  transeptal.
No  obstante,  las  lesiones  de  mayor  grado,  con mayor  celu-
laridad  y menor  contenido  de  agua,  pueden  mostrar  mayor
atenuación  y un  realce  difuso  o  nodular  más  prominente.

Resonancia  magnética

La  RM  es la mejor  técnica  para  estudiar  la  extensión  de la
afectación  medular,  la presencia  y  la  extensión  del  edema
peritumoral  y la  masa  de  partes  blandas.  La  profundidad
y  la extensión  del  festoneado  endostal  se evalúan  correc-
tamente  y  la  respuesta  cortical  y  la  mineralización  de  la
matriz  condroide  pueden  valorarse  con  RM,  pero  se hace
mejor  con  radiografía  convencional  o  TC. Los componen-
tes  no  mineralizados  del cartílago  hialino  muestran  marcada
hiperintensidad  de  señal  en  secuencias  potenciadas  en  T2,
reflejando  su alto  contenido  de  agua,  y la  mineralización

de la matriz  condroide  muestra  hipointensidad  de  señal  en
todas  las  secuencias.

La  presencia  de masa  de partes  blandas  (20-30%)  apoya  el
carácter  agresivo,  excluyendo  prácticamente  el  diagnóstico
de  encondroma7,9,18,28. El realce  poscontraste  es  típica-
mente  tenue, periférico  y  septal,  acorde  con la  naturaleza
hipóxico-hipovascular  de los  tumores  cartilaginosos9.  Los
estudios  poscontraste  en  RM  aumentan  la especificidad  para
el  diagnóstico  del condrosarcoma  y facilitan  la  planificación
de  la  biopsia1,9,10,18,23.  Las  lesiones  con  curvas  con  realce
progresivo  (tipo II) suelen  considerarse  de etiología  benigna,
las  curvas  tipo  III  con  un patrón  en  meseta  se consideran
malignas  y las  curvas  tipo  IV (patrón  wash-out,  con  un  realce
precoz  e  intenso  y lavado  tardío)  y  tipo  V (realce  precoz
mantenido)  son fuertemente  sugestivas  de malignidad1,7,18,24

(fig.  2 y fig.  10).  El  estudio  de difusión  puede  ser  útil  para  dis-
tinguir  distintos  componentes  tumorales  dentro de  la  lesión,
pues  el  tejido  cartilaginoso  bien diferenciado  no presenta
restricción  significativa  a la difusión  del  agua,  mientras  que
áreas  de  desdiferenciación  histológica  sí  restringen  la  difu-
sión,  siempre  y cuando  se pueda  salvar  el  artefacto  por  la
matriz  condroide  mineralizada  (fig. 7)1,21.

18F-FDG-PET/TC

La 18F-FDG-PET/TC  proporciona  información  útil  sobre  la
biología  tumoral  mediante  la  representación  del  potencial
metabólico  del tumor y la  identificación  de  focos  hiper-
metabólicos  que  pueden sugerir  un  comportamiento  más
agresivo.  La 18F-FDG-PET/TC  desempeña un papel  impor-
tante  en la  evaluación  de la respuesta  a  la  quimioterapia
neoadyuvante  y de la recidiva  tumoral25,26.  El valor  SUVmáx

se  correlaciona  con la  gradación  histológica  de  los tumo-
res  cartilaginosos,  y  valores  mayores  de 4  son indicativos  de
patología  maligna  (figs.  4  y 11)26.

Condrosarcomas  desdiferenciados

Los  condrosarcomas  desdiferenciados  suponen  una  dege-
neración  altamente  maligna  que  se  produce  en  el  6-10%
de  los  condrosarcomas  de bajo  grado15.  Son  una  variante
bifásica  que  se  compone  de un componente  tumoral  cartila-
ginoso  de bajo  grado/bien  diferenciado  (encondroma  o TCA)
con transición  abrupta  con un sarcoma  de alto  grado  (más
frecuentemente  osteosarcoma,  sarcoma  indiferenciado  o
fibrosarcoma)1,7.  La  detección  de la  mutación  en  IDH1
o IDH2,  altamente  específica  de los  tumores  condroides,
es imprescindible  para  el  diagnóstico  del  condrosarcoma
desdiferenciado29.

Los  pacientes  con  condrosarcoma  desdiferenciado  son
mayores  que  los  que  presentan  convencionales  (50-70  años),
y  no existen  diferencias  entre  sexos7.

Los  hallazgos  de imagen  varían  dependiendo  de  la  pro-
porción  entre  el  componente  tumoral  cartilaginoso  de  bajo
grado  y  el componente  de sarcoma  de  alto  grado.  Las
regiones  tumorales  cartilaginosas  de bajo  grado  presentan
las  características  típicas  de  los condrosarcomas  conven-
cionales.  El componente  tumoral  no  cartilaginoso  de alto
grado  suele  presentar  mayor  atenuación  en la  TC,  intensi-
dad  de señal  variable  en las  secuencias  potenciadas  en T2  e
importante  realce difuso  tras  la administración  de  contraste
(fig.  11).  Casi  siempre  se observa  masa  de  partes  blandas,  a
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Figura  10  Condrosarcoma  mesenquimal  en  una  mujer  de  73  años  con  patología  respiratoria.  En  las  radiografías  de  tórax  poste-
roanterior y lateral  (1,2)  se  identifica  una  masa  extrapulmonar  (asterisco  rojo)  paravertebral  izquierda.  La  TC con  ventana  de  hueso
(3) muestra  una  masa  de  aspecto  insuflante  que  asienta  en  la  sexta  articulación  condrocostal  izquierda  y  presenta  un  patrón  de
calcificación en  arcos  y  anillos  e  importante  componente  de  partes  blandas.  En la  RM  se  identifica  una  lesión  expansiva  hiperintensa
en secuencias  T2  compatible  con  matriz  condroide  y  focos  lineales  hipointensos  compatibles  con  mineralización  de la  matriz  (flechas
blancas) (4).  En las  secuencias  de  difusión  (5) presenta  restricción  y,  tras  la  administración  de contraste  (6),  realce  homogéneo  y
difuso de  la  masa  y  del tejido  pleural  adyacente  (flecha  amarilla).  La  curva  de perfusión  (7) muestra  un  rápido  realce  con  lavado
progresivo, altamente  sugestivo  de  malignidad  (curva  tipo  IV).

Figura  11  Condrosarcoma  desdiferenciado  en  un  varón  de
62 años  con  trocanteritis  derecha.  En  la  radiografía  simple  (1)
se identifica  en  el fémur  proximal  derecho  una  lesión  lítica
de bordes  mal  definidos  con  áreas  de  mineralización  de  la
matriz  condroide  en  la  porción  más craneal  (asterisco  rojo),
muy escasas  en  la  porción  más  caudal  (asterisco  amarillo),  y
fractura  patológica  del  trocánter  menor  (asterisco  blanco).  La
lesión  muestra  un  festoneado  endostal  mayor  de  dos  tercios  del
espesor  de  la  cortical  (flecha  amarilla)  con  extensa  afectación
longitudinal.  La  imagen  coronal  STIR  (2) delimita  la  extensión
ósea y  de  partes  blandas  (flecha  blanca)  de  la  lesión.  La  imagen
coronal de  la  TC  (3) muestra  áreas  líticas,  mineralización  de la
matriz  condroide  y  masa  de  partes  blandas  (flecha  blanca),  y  en
la PET-TC  (4)  el SUVmax fue  de  34,7.

menudo  de gran  tamaño,  que  es habitual  que  albergue  zonas
de  alto grado  tumoral7.

Condrosarcomas  yuxtacorticales

El  condrosarcoma  yuxtacortical,  perióstico  o  parostal  surge
en  la  superficie  ósea. Es un  subtipo  poco  frecuente  (2-
4%),  con predilección  por  los  varones,  pero  histológicamente
idéntico  al condrosarcoma  convencional  con  un grado  varia-
ble  de formación  de hueso  encondral7,15,35.  Está  cubierto  por
una  pseudocápsula  fibrosa  que  es  continua  con  el  periostio
subyacente  y asocia  a  menudo  erosión cortical,  pero  la afec-
tación  medular  es  inusual7,35.  La  localización  en la metáfisis
o diáfisis  distal  posterior  del fémur  es  característica.

Radiológicamente  se  comportan  igual  que  los  condrosar-
comas  convencionales,  aunque  presentan  mayor  respuesta
cortical.  La cortical  subyacente  suele  estar  engrosada  y
puede  presentar  saucerización  cortical  asociada  y  triángulos
de  Codman  en los  márgenes  de la  lesión35.

Condrosarcomas  mesenquimales

Los condrosarcomas  mesenquimales  se caracterizan  por  una
histología  bifásica  con un componente  de tumor  cartilagi-
noso  maligno  y otro  de  estroma  indiferenciado  con  células
pequeñas  redondas,  similares  a  las  del sarcoma  de  Ewing,
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y/o  células  fusiformes  alrededor  de  los  vasos  sanguíneos  tipo
hemangiopericíticas1,7,15,36.  A  diferencia  de  los  desdiferen-
ciados,  el  estroma  indiferenciado  se  encuentra  intercalado
con  islas  de  cartílago  bien  diferenciado.  Presentan  una
fusión  específica  de  los  genes  HEY1  y  NCOA (gen HEY1-
NCOA2)  y  no  muestran  mutaciones  de  IDH,  típicas  de los
tumores  cartilaginosos29,36.

Los  condrosarcomas  mesenquimales  son  muy  agresivos,
con  fuerte  tendencia  a  la  metástasis  y mal  pronóstico,  pero
suponen  únicamente  el  2-3%  de  los  condrosarcomas.  Pue-
den surgir  del hueso  o  de  los tejidos  blandos,  suponiendo
los extraesqueléticos  el  10-60%3,15,36. Tienen  preferencia  por
adultos  jóvenes,  sin  diferencias  entre  sexos.

A diferencia  de  los condrosarcomas  convencionales,  afec-
tan  con  mayor  frecuencia  al esqueleto  axial,  destacando
la  región  craneofacial,  específicamente  la  mandíbula  y el
maxilar.  Otras  localizaciones  frecuentes  son los  cuerpos  ver-
tebrales,  el  ilíaco  y  las  costillas  (fig.  9)7.

En las  pruebas  de  imagen  es  posible  identificar  la morfo-
logía  bifásica,  lo cual  ayuda en  la  planificación  de  la  biopsia.
Las  radiografías  y la TC  muestran  lesiones  líticas  o  mixtas
con  destrucción  cortical,  que  suelen  mostrar  grandes  masas
de  partes  blandas  y  calcificación  de  la matriz  condroide36.
El  estroma  indiferenciado  con  alta  celularidad  explica  por
qué este  tipo  de condrosarcoma  presenta  distinto  com-
portamiento  respecto  al  condrosarcoma  convencional  en  la
difusión  y  en  el  resto  de  secuencias1.  Las  características  en
la  RM  son  muy variables  y no  suelen  presentar  una  típica
apariencia  condroide.  El patrón  de  realce puede  ser  homo-
géneo  o heterogéneo  y varía  mucho  en la  literatura,  pero  a
menudo  es  difuso  y  más  evidente  que  en el  condrosarcoma
convencional7,36. Algunas  lesiones  muestran  vasos  de  baja
intensidad  de  señal,  serpiginosos  y  de  alto  flujo,  con patrón
similar  al  del tumor  fibroso  solitario,  una  característica  que
no  se  observa  en  otros  condrosarcomas7,36.

Condrosarcomas  de  células  claras

El  condrosarcoma  de  células  claras  es  una  variante  de  bajo
grado  muy poco  frecuente  (1%).  Suelen  afectar  a  adultos
jóvenes,  más  frecuentemente  hombres  (3:1)7,15.  Al  igual  que
en  los  condrosarcomas  mesenquimales,  no  se detectan  las
mutaciones  IDH,  pero  sí  las alteraciones  de  P53 y  RB15.

Las localizaciones  más  frecuentes  son la  epífisis de la
cabeza  femoral  y la  cabeza  humeral.  Esta  localización  obliga
al  diagnóstico  diferencial  con el  condroblastoma,  que  sí  pre-
senta  importante  edema  perilesional1,7,15,30.  Se  ha descrito
afectación  poliostótica,  aunque  esta  manifestación  puede
representar  enfermedad  metastásica.

Es  de  crecimiento  lento  y menos  agresivo,  con  la  con-
siguiente  mejoría  del pronóstico10,31.  En  la  radiografía  la
mineralización  de  la matriz  no  es tan  habitual  (30%)  y
presentan  más  frecuentemente  una  calcificación  punteada.
Además,  hasta  en  el  20%  de  las  lesiones  se  identifica  un mar-
gen  escleroso,  que  simula  una  lesión benigna10,31.  En  la TC las
zonas  no mineralizadas  suelen  presentar  baja  atenuación,  y
en  la RM  los  componentes  sólidos  muestran  intensidad  de
señal  intermedia  homogénea  en secuencias  en  T1  e  hipe-
rintensidad  heterogénea  en T27,31.  Tras  la  administración  de
contraste,  la  captación  es heterogénea,  debido  a  la  ausencia
de  realce  en las  áreas  de  mineralización  de  la  matriz.

B.  Condrosarcomas  secundarios

Los  condrosarcomas  secundarios  representan  el  10-15%  de
los  condrosarcomas  y  se originan  de la  transformación
maligna  de lesiones  cartilaginosas  benignas  preexistentes:
encondromas  (solitarios  o múltiples  ----enfermedad  de Ollier
o  síndrome  de Maffucci----) u  osteocondromas  (solitarios  o
múltiples  hereditarios)15.  Los  encondromas  serán  los  pre-
cursores  de los  condrosarcomas  secundarios  centrales  y  los
osteocondromas  los  precursores  de los  periféricos.  En los
condrosarcomas  periféricos  y en los osteocondromas  no  se
identifican  las  mutaciones  de IDH1 y IDH2,  sino  que  las  muta-
ciones  más  frecuentes  son en  EXT1 y  EXT229.

La  transformación  maligna  se  observa  en  el  1% de los
osteocondromas  solitarios  y en el  2-5%  de los  pacientes  con
EMH  y  representa  el  8% de  todos  los  condrosarcomas.  Estos
condrosarcomas  suelen  ser solitarios,  de bajo  grado  histo-
lógico,  y la  transformación  maligna  antes  de los 20  años  es
extremadamente  rara10,11. El  principal  criterio  de sospecha
de  transformación  maligna  es un  grosor  del  cap cartilagi-
noso > 3 cm en  niños  y > 2 cm en  adultos10,11.  Otros  criterios
son  el  dolor  local,  el  crecimiento  tras  la  madurez  ósea  o  las
irregularidades  de  la  superficie  del cartílago  (figs.  3 y 4)10,12.

Conclusión

Los  condrosarcomas  son  un grupo  heterogéneo  de tumo-
res óseos  malignos  que  producen  una  matriz  condroide,
cuyo  comportamiento  varía según  el  grado  histológico.  En
la  clasificación  de la OMS  de  2020  se clasifican  en benignos,
intermedios  o  malignos  y se incluye  al  TCA  dentro  del  grupo
intermedio.  Para  el  estudio  de  estos  tumores  será  impres-
cindible  emplear  la radiología  convencional,  la  TC  y la RM,
así  como  realizar  una  correlación  radio-patológica.
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