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1. Introduccion y objetivos

Los tumores 0seos malignos representan aproximadamente un 5% de
las neoplasias malignas en la infancia. Los tipos mas frecuentes en la
edad pediatrica son el osteosarcoma (OS) y el sarcoma de Ewing (SE)
[1]. Estos tumores son agresivos y tienden a metastatizar mas
frecuentemente a los pulmones. Por esta razon, es de vital importancia
realizar un diagnostico temprano que permita iniciar un tratamiento
precoz y asi mejorar la supervivencia de estos ninos.

Los objetivos de este trabajo son:

* Describir las formas de presentacion radiologica del
osteosarcoma y sarcoma de Ewing.

 Determinar las caracteristicas diferenciales de ambos tipos de
tumores 0seos malignos.

* Analizar la tasa de mortalidad de estos tumores 0seos, v los
posibles factores radioldgicos relacionados con la supervivencia.
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2. Material y método

Se realizd una revision retrospectiva de ninos diagnosticados de OS y
SE en un hospital pediatrico de tercer nivel en un periodo de 10 anos
comprendido desde el ano 2011 hasta el 2020. Para ello, se revisaron las
historias clinicas vy los estudios de imagen almacenados en PACS vy sus

informes radiologicos correspondientes. Se recopilaron los siguientes
datos:

 Epidemioldgicos: Edad vy sexo.

* Radiologicos: se revisaron imagenes de radiologia convencional,

tomografia computarizada y resonancia magnetica, recogiendo los
siguientes datos:

o Localizacion de la lesion y, en el caso de aquellas ubicadas en
huesos largos, la el segmento 6seo donde asienta (metafisis,
diafisis o epifisis).

o Patron radioldgico: litico, blastico o mixto. En el caso de

presentar una matriz blastica se determino si la mineralizacion
era de tipo osteoide o condroide.

o Margenes de la lesion: geograficos (lesiones con borde nitido,
asociadas o no a anillo escleroso periférico), mal delimitados

(lesiones con zona de transicion amplia), apolillados (lesiones con
multiples areas liticas de pequeno tamano y de distribucion
difusa, con limites lesionales irregulares), y permeativos (lesiones

liticas de menor tamano que perforan la cortical y cuyos limites
con el hueso normal no estan definidos).

o Reaccion cortical: ausencia de reaccion cortical, reaccion no

agresiva (hiperostosis, festoneado endostico o insuflacion) y
reaccion agresiva con destruccion cortical.
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o Reaccidn periodstica: ausencia o presencia de reaccion periostica
v, dentro de este ultimo grupo, diferenciando la reaccion

periostica no agresiva (unilaminar, cuando sélo existe una capa
fina de periostio paralela a la cortical; o multilaminar continua,
cuando se produce la aposicion de multiples capas de hueso
neoformado) frente a |la reaccion periostica agresiva
(multllammar en “capas de cebolla”, espiculada “en sol naciente”
o “en cepillo”, o triangulo de Codman).

o Presencia de masa de partes blandas.

o Realce tras la administracion de gadolinio intravenoso,
clasificandolo en tipo difuso, periférico o heterogéeneo, y

determinando |la presencia de areas de necrosis.

o Afectacion epifisaria v/o extension hacia huesos advacentes.

o Presencia de skip metastasis o metastasis a distancia.

 Anatomopatologicos: se comprobo el diagnodstico
anatomopatologico de las lesiones 6seas tras la biopsia o tras |la
reseccion quirurgica.

* Clinicos: se recopilaron datos acerca del tratamiento recibido por
cada paciente, tratandose bien de cirugia, quimioterapia,

radioterapia y/o trasplante de progenitores hematopoyéticos, v la
tasa de supervivencia.

SERam
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Los datos han sido analizados utilizando IBM SPSS Statistics v27.0.1.0
Software.

Inicialmente se llevd a cabo un analisis descriptivo, recogido en tablas
de frecuencia. Para variables cualitativas se expresan los resultados en

valores absolutos vy relativos (porcentajes). Las variables cuantitativas se
informaron como media = DE (desviacion estandar).

Seguidamente se realizd un analisis univariante. Se comparo cada una
de las variables en estudio en las dos muestras recogidas (pacientes con
diagnostico de osteosarcoma y sarcoma de Ewing, respectivamente).

Para la variable edad, inicialmente se comprobd la no normalidad de
su distribucidn en los dos grupos de pacientes, por lo que se sustituyo el

test t de Student por el test no paramétrico U de Mann-Whitney. Se
utilizo como valor umbral para la significacion el 0,05.

Para el resto de variables, al tratarse de comparar variables cualitativas
en dos muestras de datos independientes, se utilizo el test de chi-
cuadrado en todos los casos. Dado que hubo variables (cirugia,
radioterapia y TPH) dicotomicas cuyas frecuencias esperadas eran
inferiores a 5 en mas del 25% de las casillas al extraer su tabla cruzada 2
X 2, se desestimo el test de chi-cuadrado en favor de la prueba exacta de
Fisher. Este mismo problema (debido al pequeno tamano muestral)
ocurrio para las variables reaccion cortical (inicialmente subdividida en
“Ausente / Festoneado enddstico / Insuflacidon / Hiperostosis /
Destruccion”) y reaccion periostica (inicialmente subdividida en
“Ausente / Unilaminar / Continua / Discontinua”), sin embargo, al
tratarse de variables con mas de dos categorias, se solvento agrupando
los datos en dos subgrupos en funcidn de su agresividad. Se utilizo
como valor umbral para la significacion el 0,05, en todos los casos.
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3. Resultados

83 pacientes (47 hombres; 36 mujeres) fueron diagnosticados de un

SERam

tumor 0seo primario en nuestro centro en un periodo de 10 anos (2011 —

2020). Su edad media fue de 11,5 anos (DE: 3,3). En 45 casos el tipo de

tumor 0seo correspondio a un OS, y en 37 casos a un SE. La edad mediay

sexo en estos dos grupos de pacientes quedan recogidos en la Tabla 1. Se
encontraron diferencias estadisticamente significativas en cuanto al sexo,

siendo mas frecuente el SE en el sexo masculino.

En cuanto a los tipos histologicos de OS, el 71,1% fueron de tipo

convencional u osteoblastico, seguidos por los subtipos condroblastico

(20%), telangiectasico (4,4%), de células pequenas (2,2%) e
indiferenciado (2,2%).

_ Osteosarcoma (n =45) Sarcomade Ewing (n=38) Valorde p

Edad (anhos) (media £ DE) 11,8+ 3,1 11,0+ 3,6 0,3
Sexo masculino, n(%) 20 (44,4%) 27 (71%) 0,015

Tabla 1. Edad y sexo de 83 pacientes pediatricos con diagnostico de osteosarcomay
sarcoma de Ewing.
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LOCALIZACION TUMORAL

El 100% de los OS se localizo en huesos largos, siendo el mas
frecuentemente afectado el fémur distal (55,5%), seguido por la tibia
proximal (20%), el humero proximal (13,3%) y radio distal (2,2%)
(Figura 1).

En los casos de SE, el 55,3% se localizo en huesos largos,
principalmente en fémur (23,7%) en su extremo proximal en 2/3 de los
casos, tibia (15,8%), peroné (13,2%) y radio (2,6%). El resto de SE
estaban localizados en el esqueleto axial: ilion (18,4%) (Figura 2), sacro
(10,5%), costillas (5,3%), isquion (2,6%) vy pubis (2,6%). Uno de los
casos se localizd en la rama mandibular derecha y otro en el calcaneo
izquierdo.

Mandibula (2,6%)

Costilla (5,3%)
Radio (2,6%)

Sacro (10,5%)
| Ilion (18,4%)
Pelvis (23,67)| Isquion (2,6%)
Pubis (2,6%)
Fémur (23,7%)

Humero (13,3%) |‘ S ;
\ | :"1 Sy%e.

el
—
-7
|
|
I.

Radio (2,2%) w //
/

i

il
I|"'I

Femur (64,4%)

\J/

Tibia (15,8%)
Peroné (13,2%)

Tibia (207) se—

Calcaneo (2,6%)

Figura 1. Localizacion esquelética de 83 pacientes pediatricos con osteosarcoma (n = 45)
v sarcoma de Ewing (n = 38).
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Figura 2. Nino de 12 anos con sarcoma de Ewing en hueso iliaco izquierdo. Radiografia AP
de pelvis (A) donde se observa una extensa lesidon permeativa en ilion izquierdo. En |la
reconstruccion coronal oblicua de TC (B) se evidencia la extension de dicha lesion hacia el
hueso sacro v la voluminosa masa de partes blandas asociada, que se visualiza con mejor
detalle en la secuencia T2 axial de RM (C). Radiografia PA de torax realizada al diagnostico
(D) donde se observan numerosas opacidades nodulares de diferente tamano y
distribucion difusa compatibles con metastasis.
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Los tumores de huesos largos pueden clasificarse a su vez segun su
localizacion longitudinal dentro del hueso: epifisis, metafisis o diafisis. En
nuestra muestra de ninos la mayoria de los OS se ubicaron en la metafisis
(62,2%) (Figura 3), mientras que los SE mostraron predileccion por la
diafisis (52,4%) (Figura 4). Aunque la extension epifisaria en los OS puede
existir en tumores originados en la metafisis, la afectacidn primaria de la
epifisis es muy rara [2]. En nuestra serie de casos, el origen epifisario se
evidencid unicamente en 2 casos de SE (Figura 5). En los casos de OS
cuando existio afectacion de la epifisis fue por extension desde una
lesion originada en la metafisis.

Figura 3. Nina de 11 anos con osteosarcoma convencional en metafisis femoral distal
derecha visualizado en radiologia convencional (A), TC (B), y secuencias de RM
coronal T1 (C), axial T1 con supresion grasa tras la administracion de gadolinio (D) y
difusion (E). Se manifiesta como una lesion litica excéntrica de margenes bien
delimitados (flecha blanca), con destruccién cortical, reaccidon peridstica agresiva tipo
“triangulo de Codman” (flecha negra) y masa de partes blandas asociada. Muestra un
realce intenso y difuso con el contraste y restringe en secuencia de difusion.
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SARCOMA DE EWING

n = 21 (55,3%)

Diafisis 52,4 %
Metdfisis 38,1 %
Epifisis 9,5%

OSTEOSARCOMA

n = 45 (100%)

Diafisis 37,8%
Metdfisis 62,2%

Figura 4. Localizacion longitudinal de los tumores 6seos dentro de los huesos largos.

Figura 5. Nino de 10 anos con sarcoma de Ewing en féemur distal izquierdo que se
manifiesta como una lesion litica permeativa localizada en el condilo medial femoral sin

extension transfisaria. No se aprecia reaccion periostica ni masa de partes blandas.
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CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS

La valoracion inicial de los tumores 0seos se hizo con radiografias
convencionales. Posteriormente, se realizd RM para valorar la extension
de la enfermedad. Los hallazgos en diferentes pruebas de imagen de los
dos tipos de tumores 0seos quedan recogidos en la Tabla 2.

A 82 de los ninos diaghosticados de un tumor 6seo primario se les
realizo una radiografia convencional al diagnodstico, y a 1 de ellos se le
realizo una ecografia. Ademas, a 41 de ellos se les realizd una TCy a 79
una RM antes de comenzar el tratamiento. En dos casos no se realizd RM
por la localizacidn costal de la lesion, y se sustituyo por una TC de torax.

Osteosarcoma (n =45) Sarcoma de Ewing (n =38) Valorde p

1(2,2 %) 5 (13,2%)
20 (44,4%) 31 (81,6%)
12 (26,7%) 0
12 (26,7%) 2 (5,3%)

Patron radiologico, n(%)
No visible en RxC
Litico

Blastico

Mixto

Margenes, n(%)
Geograficos

Mal delimitados
Apolillados
Permeativos

Reaccion cortical, n(%)

4(8,9%) 1(2,6%)
19 (42,2%) 8 (21,1%)
8 (17,8%) 4 (10,5%)
13 (28,9%) 20 (52,6%)

No agresiva 20 (44,4%) 11 (29%)

Agresiva 25 (55,6%) 27 (71%)

Reaccion peridstica, n(%)

No agresiva 9 (20%) 9 (23,7%)

Agresiva 36 (80%) 29 (76,3%) 0,685
38 (84,4%) 33 (86,8%) 0,757
Realce con gadolinio, n(%)

Difuso 3(7%) 8(22,2%)

Periférico 11 (25,6%) 5(13,9%)

Heterogéneo 29 (67,4%) 23 (63,9%)

27 (62,8%) 15 (41,7%) 0,06

Tabla 2. Caracteristicas radiologicas (radiografia convencional, TCy RM) de 83
pacientes pediatricos con osteosarcoma y sarcoma de Ewing.
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En mas de la mitad de los casos de OS (53,4%) la lesion presento signos
de neoformacion 6sea: la mitad de ellos un patron blastico difuso (Figura
6) y la otra mitad un patrén mixto litico-blastico (Figura 7). Todos los OS
con patron blastico mostraron una mineralizacion de la matriz de tipo
osteoide. El 44,4% de los casos de OS mostraron un patrén litico (Figura
3). Solo en un caso la lesion no era visible en los estudios de radiografia
convencional.

En el caso del SE, la mayoria de las lesiones presentaron un patron litico
(81,6%) (Figura 8); en 5 casos la tumoracion no era visible en la
radiografia convencional, y 2 casos presentaron un patron mixto. Ninguna
de las lesiones mostro un patron blastico puro.

Figura 6. Radiografia anteroposterior (A) y reconstruccion coronal de TC (B) de osteosarcoma
convencional localizado en la metafisis femoral distal en un nino de 14 anos. La lesion
presenta un patron blastico con mineralizacion de tipo osteoide y se acompana de reaccion
periostica “en cepillo” (flechas blancas).
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Figura 7. Nina de 15 anos con osteosarcoma convencional en tibia proximal izquierda.
Radiografias anteroposterior (A) y lateral (B), y reconstruccion coronal de TC (C) que
muestran una lesion mixta con un componente blastico caudal (flechas negras) y uno litico
craneal (flechas blancas), de margenes bien delimitados y borde escleroso, que ocasiona
una disrupcion de la cortical 6sea en su margen interno y asocia componente de masa de
partes blandas.

Figura 8. Lesiones liticas correspondientes a sarcomas de Ewing localizadas en hueso iliaco
derecho en un nino de 13 anos (flecha blanca en A), y en rama isquiopubiana derecha en una
nina de 11 anos (flecha negra en B).
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La mayoria de los OS de nuestra muestra tenian margenes mal
delimitados (42,2%), seguido por los tipos permeativo (28,9%) (Figura 9),
apolillado (17,8%) y geografico (8,9%). En aproximadamente la mitad de
los casos de SE (52,6%) los margenes fueron de tipo permeativo (Figura
10) y, en menor medida, mal delimitados (21,1%), apolillados (10,5%) v
geograficos (2,6%). Aunque ambos tipos de tumores 0seos presentaron
margenes de tipo agresivo, el patron permeativo fue mas frecuente en

ninos con SE.

Figura 9. Radiografias anteroposterior (A) y lateral (B) de fémur derecho en un nino de 10
anos con diagnostico de osteosarcoma convencional, que se manifiesta como una lesion
litica permeativa diafisaria que asocia reaccion periostica unilaminar (flecha negra) y en

cepillo (flecha blanca).
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Figura 10. Nino de 4 anos con sarcoma de
Ewing en metafisis tibial distal derecha que, en
la radiografia AP presenta un patron litico
permeativo.

La reaccion cortical en los OS fue de tipo agresivo con destruccidn osea
en mas de la mitad de los casos (55,6%), ocasionando en 6 de los ninos
una fractura patoldgica (Figura 11). El 17,8% de las lesiones no produjo
ningun tipo de reaccion cortical visible en pruebas de imagen
convencional, y el 17,8% mostro un festoneado enddstico (Figura 12).
Gran parte de los SE (71%) ocasiono destruccion de la cortical 6sea
(Figura 13) y, de forma menos frecuente, se objetivaron otros tipos de
reaccion cortical como hiperostosis (13,2%) (Figura 14), insuflacion
(7,9%) o festoneado enddstico (2,6%). No se encontraron diferencias
estadisticamente significativas entre ambos tipos de tumores.
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Figura 11. Nina de 10 anos con osteosarcoma convencional en fémur derecho que debutd
como una fractura patologica de trazo espiroideo (radiografia lateral en A). Radiografia
realizada 3 meses después (B) donde se aprecia la ausencia de consolidacion de la fractura y
la presencia de una lesion litica permeativa con reaccion periostica agresiva. Secuencia de
RM coronal T2 con supresion grasa (C) donde se visualiza la lesidn, de aspecto heterogéneoy
voluminosa masa de partes blandas asociada.

h (‘.'
& 4

Figura 12. Nina de 13 anos con osteosarcoma convencional en diafisis femoral derecha.
Radiografias AP (A) y lateral (B) donde la lesion presenta un patron mixto
predominantemente litica con una pequefa area blastica en su margen caudal (flechas
blancas), de margenes mal delimitados, festoneado enddstico de la cortical 6sea vy reaccion
periostica en capas (flecha negra).
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Figura 13. Nino de 14 anos con sarcoma de Ewing en metafisis peroneal distal derecha.
Radiografia AP (A) donde se evidencia una lesion litica con extensa destruccion cortical y
reaccion periostica agresiva. En las imagenes de RM coronales T1 (B) y T2 con supresion grasa
(C), vy axial T1 postgadolinio con supresion grasa (D) se observa la masa de partes blandas
asociada y el intenso realce difuso tras la administracion del contraste intravenoso.

Figura 14. Radiografia AP de fémur derecho en un nino
de 12 anos con sarcoma de Ewing en diafisis femoral que
se identifica principalmente por la marcada hiperostosis
cortical.
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La reaccion periostica fue de tipo agresivo en la mayoria de los OS
(71,1%) con formacion de estriaciones perpendiculares a la superficie
cortical tipo “en cepillo” o “en sol naciente”, o despegamiento y rotura del
periostio en su periferia (triangulo de Codman) (Figuras 3, 6,9 vy 15). En el
13,3% de los OS no se visualizo ningun tipo de reaccion periostica. Con
menor frecuencia, se observo una reaccion de tipo continuo en capas (8,9

%) vy unilaminar (6,7%).

En los casos de SE, la reaccion periostica agresiva se visualizo en el
63,1% de los casos (Figura 16). 5 lesiones (13,2%) mostraron una reaccion
cortical continua en capas (Figura 17) y 1 caso (2,6%), unilaminar. 8 ninos
con SE no presentaron reaccion periostica (22,2%).

Figura 15. Nino de 13 anos con osteosarcoma convencional en metafisis femoral distal
izquierda. Radiografias AP (A) y lateral (B) donde se observa la lesion con patron blastico
osteoide acompanado de reaccion periostica agresiva “en cepillo” (flecha negra) vy triangulo de
Codman (flechas blancas). Secuencias de RM sagital T1 (C) y coronal T1 postgadolinio (D) donde
se evidencia una masa de partes blandas circunferencial rodeando a la metafisis 0sea (cabezas
de flecha blancas) y la extension de la lesion a través del cartilago de crecimiento hacia la
epifisis (cabeza de flecha negra).
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Figura 16. Radiografias AP (A) y lateral (B) de la pierna derecha en una nina de 10 anos con
sarcoma de Ewing en peroné. La lesion se localiza en |a diafisis del hueso, presenta un patrén
litico y una reaccion periostica agresiva “en cepillo” (flechas negras) y triangulo de Codman
(flechas blancas).

Figura 17. Radiografias AP (A) y lateral (B) del muslo izquierdo en un nino de 2 anos con
sarcoma de Ewing femoral, que se manifiesta como una lesion litica permeativa de localizacion
diafisaria, con destruccion cortical y reaccion periodstica en capas (detalle ampliado en C).
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En nuestra muestra la mayoria de los tumores asociaban masa de
partes blandas (84,4% de los OS y 86,8% de los SE) (Figuras 18 y 19).

La mayoria de los tumores presentaron un avido realce con el contraste
intravascular, generalmente heterogéneo (67,4% en OS; 63,9% en SE)
(figuras 13 y 15 respectivamente). La presencia de necrosis tumoral fue
frecuente en los casos de OS (62,8%), y ligeramente menos comun en los
casos de SE (41,7%).

Figura 18. Nina de 10 anos con osteosarcoma convencional en diafisis femoral izquierda que
presenta un patron blastico con reaccion peridstica agresiva en la radiografia convencional
(A). En las secuencias de RM coronales T1 (B), T2 con supresion grasa (C) y T1 postgadolinio
(D) se observa la masa de partes blandas asociada, y la heterogeneidad de la lesidn con
zonhas necroticas en su interior.
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Figura 19. Nino de 6 anos con sarcoma de Ewing sacro, no visible en la radiografia pélvica (A)
v que se visualiza como una lesion litica en hemisacro derecho a nivel de S2 en |a
reconstruccion coronal oblicua de la TC (flecha blanca). Secuencia axial T1 (C) y sagital T2 (D)
de RM que pone de manifiesto una voluminosa masa de partes blandas (cabezas de flecha)

gue se extiende anteriormente hacia pelvis, posteriormente hacia la musculatura
paravertebral y medialmente invade en canal medular.
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METASTASIS AL DIAGNOSTICO, TRATAMIENTO Y SUPERVIVENCIA

La totalidad de los ninos con OS y con SE recibid tratamiento con
quimioterapia. Todos los OS fueron resecados quirurgicamente, mientras
que el 87% de los SE fueron tratados mediante cirugia. Por otro lado,
mas de la mitad de los ninos con SE recibio radioterapia, y solo un 4% de
los ninos con OS. El trasplante de progenitores hematopoyeéticos fue una

terapia utilizada principalmente en nifos con SE (18%), y solo la recibio 1
nino con OS (Tabla 3).

Osteosarcoma (n =45) Sarcoma de Ewing (n=38) Valorde p

Metastasis, n(%) 12 (27%) 12 (32%)

Pulmonar

11 (24,4%) 10 (26,3%)
1(2,2%) 3 (7,9%)

Osea
Tratamiento, n(%)
Cirugia 45 (100%) 33 (87%) 0,017
Quimioterapia 45 (100%) 38 (100%)

Radioterapia 2 (4%) 21 (55%) <0,001
TPH 1(2%) 7 (18%) 0,021
Supervivencia, n(%) 36 (80%) 30 (79%) 0,9

Tabla 3. Presencia de metastasis al diagnostico, tratamiento recibido y supervivencia del
osteosarcoma y sarcoma de Ewing.
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La presencia de metastasis al diagndstico se asocid a una menor
supervivencia en el caso del OS (p = 0,006) (Tabla 4). 12 ninoscon OSvy 12
ninos con SE presentaron metastasis al diagnostico, la mayoria de
localizacion pulmonar (24,4% en OS; 26,3% en SE), de los cuales
fallecieron 6 y 5, respectivamente. No se encontro asociacion entre la
supervivencia y el sexo del paciente ni con las caracteristicas radiologicas
de agresividad.

En nuestra serie de 83 casos la supervivencia fue de aproximadamente
el 80% de los casos (80% en OS; 79% en SE), sin que se encontrasen
diferencias significativas entre ambos tipos de tumores.

Vivos Fallecidos Valordep

Osteosarcoma
Sexo masculino
Margenes agresivos
Reaccion cortical agresiva
Reaccion peridstica agresiva
MTX al diagndstico

Sarcoma de Ewing
Sexo masculino
Margenes agresivos
Reaccion cortical agresiva
Reaccion periostica agresiva
MTX al diagndstico

Tabla 4. Relacion entre diferentes variables y la supervivencia en los casos de OS y de SE.
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4. Discusion

Los tumores 0seos, independientemente de su naturaleza benigha o
maligna, suelen tener una localizacion caracteristica en el esqueleto (axial
o apendicular; huesos largos o huesos planos). Como se ha evidenciado
en nuestra muestra, los OS tienen predileccion por zonas de rapido
crecimiento 6seo como la region metafisaria, mientras que el SE tiende a
seguir la distribucion de la médula osea roja [4].

La radiografia convencional como prueba inicial ante la sospecha de un
tumor 0seo juega un papel fundamental en orientar el diagnostico y
determinar el manejo, ya que permite clasificar las lesiones segun su
agresividad. Esta se determina mediante la evaluacion de los margenes
de la lesion, el tipo de reaccion cortical y la reaccion periostica asociada.
Por otro lado, la localizacion tumoral y el patron radiologico (litico,
blastico o mixto), junto con datos como la edad del paciente, permiten
hacer una aproximacion al diagnostico histologico de la lesion [4].

Los margenes tumorales es el hallazgo radiologico que mejor se
relaciona con la agresividad de una lesion 0sea primaria ya que traduce la
tasa de crecimiento del tumor. Unos margenes bien delimitados, con o sin
anillo esclerodtico, indican un crecimiento lento vy, por tanto, una lesion de
tipo no agresivo. En cambio, unos margenes mal delimitados, apolillados
0 permeativos aparecen en lesiones agresivas de crecimiento rapido [2,5].
En nuestra muestra el patron permeativo fue mas frecuentemente
visualizado en pacientes con SE, probablemente debido su origeny
diseminacion en la médula 6sea roja. Por el contrario, el patron blastico
fue mas comun en ninos con OS, debido al origen mesenquimal 0seo con
habitual diferenciacion osteoblastica de estos tumores.
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La reaccion cortical es otra caracteristica que refleja la velocidad de
crecimiento del tumor. La insuflacion cortical o el festoneado endostico

suelen aparecer en lesiones de lento crecimiento que permiten la
regeneracion del hueso cortical. Por otro lado, los tumores malignos

suelen tener un crecimiento muy rapido y agresivo que no permite la
regeneracion osea y pueden ocasionar disrupcion de la cortical [4,5].

Por ultimo, la reaccion peridstica, aunque de menor especificidad, es
una caracteristica que también refleja la naturaleza lesional. Los tumores
agresivos suelen presentar una reaccion periostica continua en capas de
cebolla, o discontinua espiculada o en triangulo de Codman. Lesiones
POCO agresivas tipicamente no producen reaccion periodstica o esta es de

tipo unilaminar [5,6].

Los estudios de RM de los tumores 0seos primarios son imprescindibles
en la evaluacion tumoral porque proporcionan informacion sobre |a
naturaleza tisular predominante en la matriz tumoral, la extension local
de la lesion y permiten evaluar su respuesta al tratamiento [4].

También sirven para valorar la presencia y extension de la masa de
partes blandas asociada al tumor primario, que se define como una masa

vuxtatumoral de tejido blando que sobrepasa los limites de la cortical vy,
por tanto, es un indice de agresividad biologica. No siempre se asocia a
destruccion de la cortical, ya que en ocasiones puede extenderse a traves

de los canales de Havers, fendmeno que suele verse con mayor
frecuencia en tumores malignos de celulas redondas como el sarcoma de

Ewing.

El realce tras la administracion de gadolinio es proporcional al grado de
vascularizacion y permeabilidad capilar, siendo la hipervascularizacion
una caracteristica de las lesiones malignas por neoangiogénesis [7]. La
presencia de necrosis tumoral refleja la agresividad tumoral y pueden
sugerir el subtipo tumoral, como en el caso del osteosarcoma
telangiectasico en el que se pueden ver areas quistico-necroticas con

niveles liquidos [8].
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En cuanto al tratamiento, la cirugia continua siendo la pieza clave del
tratamiento del OS, aunque requiere de la complementacidon con
guimioterapia neoadyuvante y adyuvante por la alta incidencia de
micrometastasis. La radioterapia desempena un papel secundario, dada la
resistencia del OS a la radiacion ionizante; no obstante, en determinadas
ocasiones se emplea en localizaciones axiales en las que la cirugia no es
posible o en OS multifocal [6]. En el caso del SE los pacientes suelen
recibir tratamiento combinado sistémico (quimioterapia) y local
(radioterapia y/o cirugia). La quimioterapia es imprescindible ya que este
tipo de tumores son enfermedades diseminadas desde un inicio [6].

Gracias a los avances terapéuticos, la supervivencia de estos tumores
0seos ha mejorado significativamente en los ultimos anos. Segun el
ultimo informe del Registro Espanol de Tumores Infantiles, la
supervivencia a los 3 anos es de 79% en OSy 78% en SE; y a los 5 anos del
70% v 73%, respectivamente [8]. Estos numeros son similares a nuestra
muestra, donde la supervivencia ha sido de aproximadamente el 80%.

Ademas de estar influida por el tratamiento recibido, en |la literatura se
ha relacionado el pronostico con determinados factores, como la
presencia de metastasis al diagnostico, la localizacion y volumen tumoral,
el grado de necrosis tumoral tras la quimioterapia y la edad avanzada [6].
En nuestra muestra, el factor aislado que se relaciono con mal pronostico

fue la presencia de metastasis al diagnostico.
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5. Conclusiones

El OS y el SE son los tumores 6seos agresivos mas frecuentes de |a
infancia. Presentan caracteristicas radioldgicas que traducen su alta tasa
de proliferacion como los margenes mal delimitados o permeativos, |la
destruccion cortical, la reaccion periostica discontinua, el intenso realce
con el gadolinio por neoangiogénesis, las areas de necrosis tumoral y la
presencia de masa de partes blandas. Se diferencian principalmente en
su localizacion (OS en metafisis de huesos largos; y SE en huesos planos y
diafisis de huesos largos), su matriz osea (blastica en OS, litica en SE) vy el
sexo (el SE mas frecuente en varones).

Los nuevos avances terapéuticos han supuesto una mejoria en la
supervivencia. En nuestra muestra, la supervivencia fue del 80%, siendo
el factor pronostico negativo la presencia de metastasis al diagnostico.
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