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Resumen

Introduccion: El osteosarcoma es uno de los tipos de cancer mas comin en la etapa escolar y
en la adolescencia, y es el mas comUn de los tumores 6seos malignos en este grupo de edad.
Frecuentemente, el osteosarcoma es hallado en los huesos largos de las extremidades. Existen
muy pocos casos descritos en menores de 5 afos. Hasta donde se sabe, no hay ninglin caso
reportado en lactantes. La variedad telangiectasica es poco com(n y no existen casos reportados
antes de la edad pre-escolar.

Caso clinico: Se presenta el caso clinico de una paciente lactante de 10 meses de edad que pre-
sento un tumor litico en la novena costilla derecha, que posterior a la reseccion fue clasificado
como osteosarcoma telangiectasico.

Conclusiones: El osteosarcoma telangiectasico en la edad pediatrica es poco comdn. A la fecha,
la paciente ha presentado buena respuesta al tratamiento, aunque se desconoce el pronodstico
y la supervivencia de este padecimiento.

© 2017 Hospital Infantil de México Federico Gomez. Publicado por Masson Doyma México S.A.
Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Telangiectatic osteosarcoma in an infant

Abstract

Background: Osteosarcoma is one of the most common types of cancer in childhood and ado-
lescence and it is the most common malignant bone tumor in this group of age. Osteosarcoma
is frequently found in long bones of the extremities. There are very few cases described in
children under 5 years of age, and according to this review, none in infants. The telangiectatic
variant is uncommon, and there are no reported cases before preschool age.
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Case report: A 10-month-old female infant with a lithic tumor of the ninth right rib, which was
classified after resection as a telangiectatic osteosarcoma, is presented.

Conclusions: Telangiectatic osteosarcoma in the pediatric age is very uncommon. To date, the
patient has presented good response to treatment, although the prognosis and survival of this

condition is unknown.

© 2017 Hospital Infantil de México Federico Gomez. Published by Masson Doyma México S.A.
This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/

licenses/by-nc-nd/4.0/).

1. Introduccion

El osteosarcoma es el tercer tipo de cancer mas comin en
la edad escolar y en la adolescencia’, aunque la inciden-
cia varia con la edad. The Surveillance, Epidemiology, and
End Results (SEER) del Instituto Nacional de Cancer (NCI)
de los Estados Unidos reporta la siguiente estadistica: 5 a
9 afos, 2.4 casos por cada millon por ano; 10 a 14 afos,
7.6 casos por millon por afo y 15 a 19 afos, 8.2 casos
por millon por afo. El osteosarcoma es muy raro en meno-
res de 5 afnos, con incidencia de 0.4 casos por millon por
ano. Worch y colaboradores reportaron un estudio que com-
prende 1786 pacientes menores de 20 anos diagnosticados
con osteosarcoma entre 1973 y 2006, y solamente encon-
traron un caso en menores de un afo’. Existen reportes
de casos de osteosarcoma en menores de 18 meses: dos
casos de pacientes de sexo femenino de 13 y 14 meses,
con un tumor localizado en el fémur y variedad histologica
osteoblastica, un varon de 14 meses con un tumor de igua-
les caracteristicas y un varéon de 16 meses con un tumor
osteoblastico en el himero. Rivera-Luna y colaboradores
reportaron un caso de una paciente de 36 meses de edad con
un tumor de fémur con histologia compatible con variedad
telangiectasica®.

La informacion de osteosarcoma en pacientes muy jove-
nes es escasa’“. La variedad telangiectasica, en especial en
la parrilla costal, es menos comin®~/.

A continuacion, se presenta el caso de un paciente de
sexo femenino de 10 meses de edad con diagndstico
de osteosarcoma.

2. Caso clinico

Lactante de 10 meses con antecedentes de anemia, en
tratamiento con hierro por via oral. Acudi6 al servicio
de emergencias por cuadro clinico de 17 dias de evolu-
cién caracterizado por alza térmica subjetiva, deposiciones
diarreicas con estrias de sangre. Se manej6 ambulatoria-
mente con antibioticos y probidticos.

La paciente presentd mejoria, pero el cuadro se reagu-
diz6 con fiebre de 39°C, hiporexia y vomito. Al ingreso, la
paciente se encontrd consciente, irritable a la manipula-
cion por terceros, con saturacion de oxigeno de 98% con
aire ambiente, frecuencia cardiaca 136 latidos por min, fre-
cuencia respiratoria 32 por min, presion arterial 117/81
(ligeramente por encima del percentil para talla/edad),

peso 7.4kg (valor Z -1.3), talla 60 (valor Z -5). Al examen
fisico se observo palidez generalizada, llenado capilar de 3
s, mucosas semihumedas; se detectaron retracciones costa-
les bajas en el torax e hipoventilacion de base pulmonar
derecha. La paciente presento ruidos cardiacos ritmicos.
Los examenes de laboratorio del ingreso revelaron datos de
anemia (hematocrito 22.9, hemoglobina 7.9), reactantes de
fase aguda elevados (proteina C reactiva 37, procalcitonina
1.2). Las enzimas hepaticas, funcién renal y electrolitos se
encontraron dentro de los limites normales.

Por la presencia de datos de deshidratacion, se adminis-
tro solucion salina 0.9% a 10 ml/kg y se solicité radiografia
AP de térax, en la cual se observd radio opacidad en la
base pulmonar derecha con borramiento de angulo costo-
diafragmatico derecho, sin cambios en la proyecciéon con
rayo horizontal (fig. 1). Se solicitd ecografia, en la cual
se reportd imagen solida, heterogénea, de bordes poco
definidos, con centro hiperecogénico y anecoico de apro-
ximadamente 7 cm, discretamente vascularizado.

La paciente evolucion6 con taquipnea, por lo que se
le administréo oxigeno con dispositivo de bajo flujo. Se
inicié tratamiento antibidtico con cefalosporina de ter-
cera generacion. Se realiz6 tomografia computarizada de
torax, donde se observd, en los cortes simples, una extensa
masa hipodensa localizada en el lébulo inferior derecho
que producia depresion del diafragma y protruia hacia la
cavidad abdominal posterior con presencia de septos o
tabiques, algunos de ellos calcificados en la porcion pos-
terior y superior. La masa presentd dimensiones de 85 x
53.5mm con densidades entre 5 y 35 UH; emergia de la
novena costilla derecha en su arco posterior. En los segmen-
tos posteriores del lobulo inferior del torax se observaron
lesiones infiltrativas confluentes que formaban una pequena
area de consolidacion pulmonar. Luego de la inyeccion de
contraste intravenoso, no se observaron cambios significa-
tivos en la atenuacion de la masa tumoral ni adenopatias
mediastinicas e hiliares o derrame (fig. 2). Ante estos
resultados, se solicito interconsulta con los servicios de
hematooncologia y cirugia, y se realizaron examenes com-
plementarios para descartar lisis tumoral. Se encontraron
valores elevados de ferritina de 549 ng/ml (valor normal de
referencia de 7-12 meses de 36-100 ng/ml) y antigeno car-
cinoembrionario de 5.19ng/ml (valor normal de referencia
<3 ng/ml).

Por la necesidad de oxigeno y el aumento en el trabajo
respiratorio, se realizd transfusion de concentrado de glo-
bulos rojos a 15 ml/kg.
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Figura 1
zontal.

Radiografia de térax anteroposterior y con rayo hori-

Ante los hallazgos descritos, se solicitaron marcadores
tumorales especificos. Se obtuvieron los siguientes resul-
tados: enolasa especifica de neurona, 47.47 ug/l (valor
referencial 0-16); beta 2 microglobulina, 1 mg/l (valor refe-
rencial 0.8-3.0mg/l).

El servicio de cirugia valoré a la paciente y se decidié
realizar una biopsia por toracotomia ampliada.

Con diagnostico prequirirgico de osteosarcoma, la
paciente se sometio a toracotomia ampliada, donde se extir-
paron la novena y décima costillas derechas, asi como una
tumoracion lobulada proveniente de la novena costilla, con
coagulos libres en cavidad. Se observé atelectasia por com-
presion de lobulo medio e inferior del pulmén derecho. Se
colocé tubo de torax conectado a un sello de agua y se rea-
liz6 plastia de pared toracica a nivel de defecto costal y
sintesis de herida quirdrgica por planos anatomicos.

La paciente fue traslada al area de cuidados intensi-
vos pediatricos para manejo postquirdrgico. La tumoracion
se envid al departamento de patologia para su analisis.
El reporte histopatoldgico e inmunohistoquimico identifico
al tumor como osteosarcoma telangiectasico costal involu-
crando la pared pleural (fig. 3). El analisis por gammagrafia
Osea descarto metastasis.

La paciente fue transferida al hospital oncoldgico local
para recibir tratamiento. Se planearon dos ciclos de qui-
mioterapia con vincristina, ciclofosfamida, doxorrubicina,
dexrazoxane y mesna. Siete dias después del primer ciclo, la
paciente presento neutropenia febril, por lo que se le admi-
nistré filgrastim, aminoglucdsido y cefalosporina de cuarta
generacion y antimicotico. Al presentar anemia y tiempos
de coagulacion prolongados, se realizo transfusion de con-
centrado de globulos rojos. La paciente presenté también
mucositis, que fue tratada con narcéticos.

Un mes después, la paciente ingresdé para recibir su
segundo ciclo de quimioterapia, el cual transcurrio sin nove-
dades. Se realiz6 ecocardiograma posterior al segundo ciclo
de quimioterapia, donde se observé funcion y anatomia nor-
mal. La ecografia de abdomen también se encontré normal.
A la fecha de esta publicacion, la paciente se encuentra
estable, con buena respuesta al tratamiento.

3. Discusion

El osteosarcoma es un tumor que puede aparecer en cual-
quier estructura osea. Es el tercer tipo de cancer mas comin
de la infancia y adolescencia, después de los linfomas y los
tumores cerebrales®. Los sitios mas comunes de aparicion
de este tumor son el fémur (42%), con el 75% de los tumo-
res en el fémur distal; la tibia (19%), con el 80% de los
tumores en la tibia proximal; y el himero (10%), con el 90%
de los tumores en el himero proximal. También se pueden
localizar en el craneo o la mandibula (8%) y la pelvis (8%)°.

De acuerdo con el Cooperative Osteosarcoma Study
Group (COO0S) de los Estados Unidos, que reclutd pacien-
tes durante 28 anos (2076 pacientes con diagnostico de
osteosarcoma de alto grado), se identificaron solamente
28 pacientes menores de 5 anos con este diagnostico, lo que
representa un 1% de todos los pacientes con osteosarcoma
(uno por afo en una poblacion de 100 000 000). De los 28
pacientes de la cohorte, ninguno presento el tumor en las
costillas; por el contrario, todos lo presentaron en el fémur,
la tibia o el himero. Hubo tres casos de metastasis en el
pulmén® del tipo telangiectasico; en menores de 5 afios no
se reportd ningln caso en parrilla costal®®. Los osteosar-
comas en las costillas son raros, incluso en la edad adulta;
tienen mal pronostico y presentan supervivencia a los 5 anos
del 11.7%'°. De los tumores malignos de la parrilla costal que
se encuentran en la edad pediatrica, se reporta el sarcoma
de Ewing en 193 pacientes de 1973 a 2011, segun datos de
SEER, de los cuales se reportan 17 casos en menores de 5
anos. La supervivencia en este grupo a los 5 afos fue del
60%"".

Desde el 2014, en el Hospital Roberto Gilbert (HRG), de
ocho pacientes con sospecha de tumor maligno de hueso, se
diagnostico a un paciente masculino de 5 anos 9 meses con
osteosarcoma indiferenciado de fémur. Hasta la fecha, no se
ha diagnosticado osteosarcoma telangiectasico en el HRG.

El sintoma mas comin del osteosarcoma es el dolor arti-
cular (dolores del crecimiento), principalmente durante la
actividad. En el tipo telangiectasico, como en el caso aqui
reportado, son comunes las fracturas patologicas. Es raro
que estos pacientes presenten fiebre. Las metastasis pul-
monares rara vez dan sintomatologia respiratoria?*°.
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Figura 2 Tomografia de tdrax con contraste, ventana pulmonar.

Figura 3

Flecha negra: lesion tumoral con células neoplasicas
con escaso material osteoide; flecha blanca: vasos telangiec-
tasicos; flecha roja: cartilago (hematoxilina-eosina, aumento
10x).

En la paciente que se reporta, la sintomatologia respi-
ratoria fue un hallazgo muy llamativo durante el examen
fisico, ya que el tumor se habia extendido desde la costi-
lla hasta el pulmén derecho. Debido al tipo histoldgico del
osteosarcoma y a la ubicacion del mismo, no hubo fractu-
ras patoldgicas, las cuales si se observaron en cuatro de seis
pacientes con osteosarcoma telangiectasico en el estudio
CO0Ss*.

No se ha encontrado literatura donde se describa un
osteosarcoma del tipo telangiectasico en las costillas en el
grupo etario de la paciente aqui referida.

La supervivencia a 5 anos del estudio de cohortes COOS
fue del 51%. La reseccion de la tumoracion con margenes
amplios ademas de la buena respuesta del tumor prima-
rio a la quimioterapia fueron factores que mejoraron la
supervivencia®®. En el caso aqui reportado, se pudo extir-
par la tumoracion y se removieron las costillas afectadas. La
paciente ha presentado buena respuesta a la quimioterapia

hasta la fecha. No se encontraron indices de supervivencia o
factores prondstico para osteosarcoma telangiectasico cos-
tal en este grupo de edad. Se debe tomar en cuenta que
en el analisis de los datos SEER se menciona que el pronds-
tico y la supervivencia son inciertos en menores de 5 anos
con osteosarcoma. Al tratarse de una edad de presentacion
poco comun, solamente existen reportes de datos institu-
cionales, aunque se reporta mal prondstico en menores de
5 afios con diagndstico de osteosarcoma telangiectasico?.
Un buen factor pronostico que se ha documentado en estu-
dios de osteosarcoma de las extremidades es la presencia
de valores normales o ligeramente elevados de lactato
deshidrogenasa'” y fosfatasa alcalina’’. La paciente de este
caso clinico presentaba valores normales de ambas pruebas.

Como conclusion, se recalca que el osteosarcoma telan-
giectasico en la edad pediatrica es poco comun. Existen
pocos casos reportados en menores de 5 anos y, hasta el
conocimiento de los autores, ninguno en lactantes. Este
padecimiento se ha relacionado con herencia familiar?, pero
no se encontrd historial familiar relevante en la paciente
referida.

La intencion de este trabajo es aportar a la literatura y
estadistica médica un caso mas de osteosarcoma telangiec-
tasico en un paciente lactante de sexo femenino.

Responsabilidades éticas
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