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Objetivo Docente

* Describir las caracteristicas epidemiologicas y clinicas
mas relevantes de los osteosarcomas en ninos.

* Entender cual es el papel de las diferentes técnicas de
imagen que disponemos tanto en el diagnostico como
en el seguimiento de la enfermedad.

e |lustrar los principales hallazgos radioldégicos de sus
diferentes variantes, mediante wuna revision de
diferentes casos atendidos en nuestro centro.
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Revision del tema

1. Introduccion

* La prevalencia de tumores 6seos malignos en ninos es
baja (6% del total de tumores 0Oseos), siendo los
osteosarcomas (OS) y el sarcoma de Ewing los tipos
histologicos mas frecuentes [1,3].

* Los OS tienen un gran impacto en la morbimortalidad
de los pacientes y por eso es fundamental un
diagnostico y tratamiento precoz [1].

* La radiologia tiene un papel integral que abarca desde
el diagnostico inicial, el estadiaje, la obtencidon de

muestras histologicas, la planificacion quirurgica y el
seguimiento de la enfermedad (Tabla 1)[5].
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2. Conceptos clave

* E| osteosarcoma es un tumor de origen _mesenquimal capaz de
producir [3,5]:
O Tejido 6seo (tipo osteoblastico)

o Tejido fibroblastico (tipo fibroblastico)
o Tejido condroide (tipo condroblastico)

O OS de ceélula pequena

* La presentacion mas frecuente es como OS clasico o
centromedular: origen trabecular con expansion hacia cortex de
forma centrifuga [4-5].

* Distribucion bimodal: 10-14 y 65 anos [6], afectando con mayor
frecuencia a varones [2].

* Localizacion mas frecuente: metafisis de huesos largos (sobretodo
fémur distal y tibia proximal) [1,5].

* Metastasis a pulmon (Fiquras 1,2 vy 5) y otros huesos (Fiquras 3, 4
5)[1,4].

* La presentacion clinica suele ser dolor focal, aumento de tamano de
una extremidad o presencia de fracturas patoldgicas [1,6].

M1 pulmonares y pleurales calcificadas

Figura 1: TC de torax en varon de
14 anos diagnosticado de OS de
fémur distal con M1 calcificadas a
nivel hiliar izquierdo (flecha verde)
v en pleura diafragmatica (flechas
amarillas).
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4. Factores de mal pronodstico [1-4]

* Presentacion en forma de fractura patologica.

* Tamano tumoral.

* Localizacion en pelvis (Fiqura 11).

* Subtipo histoldgico: osteosarcoma de célula pequena.

* Presencia de M1 al diagnhostico.

* Presencia de ‘skip lesions’ (Fiquras 3 v 4).

* Baja respuesta a quimioterapia neoadyuvante.
IMPORTANCIA DE LA RM PRE-IQ.

Margenes quirurgicos afectos.

PAPEL DE CADA TECNICA DE IMAGEN [1,5,6,7]

Diagnostico inicial Rxy TC
Estadiaje local y deteccion de ‘skip lesions’ RM
Deteccion de M1 pulmonares TC
Deteccion de M1 dseas vy ‘skip lesions’ no identificadas en RM 18F-FDG PET/TC
Toma de muestras Ecografia o TC

Valoracion de respuesta al tratamiento y seguimiento RM
Tabla 1
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5. Principales caracteristicas radiologicas
- Rx/ TC

Lesiones con componente litico v blastico permeativo con hallazgos que
orientan a agresividad (margenes mal delimitados con zona de transicion
amplia, destruccion cortical y reaccidn peridstica agresiva). Se puede ver
afectacion de partes blandas parcialmente mineralizada hasta en un

80-90% de los casos [4,5].

- RM

Es preferible realizar la RM_ANTES de |a biopsia para que sirva como guia
de la misma y para evitar que la propia intervencion distorsione los

resultados de la RM [2,7].

Protocolo basico y caracteristicas [2,6,7]:

SECUENCIAS UTILIDAD CARACTERISTICAS

T1 Valoracion de extension y medicion de la lesion  Lesiones hipointensas

T2-FS/ STIR (‘short tau - Valoracion de la relacion del tumor con tejidos Lesiones hiperintensas con

inversion recovery’)/ circundantes mayor grado de
DP (Densidad - Deteccion otras lesiones heterogeneidad
Proténica) - Identificacion edema dseo/ muscular

ECO-Gradiente  Valoracion de componente hemorragico lesional Focos de vacio de senal
intralesional (sobretodo en

subtipo telangiectasico)

DWI/ ADC Valoracion grado de restriccion tisular/ Areas de aumento de sefal en
celularidad DWI y disminucion de senal en
ADC

Estudio dindmico - Valoracion @ de  areas de  viabilidad Realce heterogéneo con

post-contraste (vascularizadas) y areas de necrosis curvas que orientan a
- Obtencion de curvas de realce que orienten agresividad (Tipo Ill'y IV)

sobre el grado de malignidad tumoral

A tener en cuenta - El componente mineralizado se muestra hipointenso en todas las secuencias
con fenomeno de vacio de senal en secuencias ECO-gradiente (importante
correlacionar con Rx y TC previos)

Tabla 2



4.

10.
11.

T VEIELE Seram

© 25/28 MAYO 2022

Palacio de Ferias y Congrescs

24 MAYO
CURSO PRECONGRESO

6. Qué especificar en el informe de RM?

1.
2.
3.

Localizacion
Medidas

Extension extradsea/ articular. La presencia de derrame articular no
es sinonimo de afectacion (puede ser derrame reactivo) [6].

Extension a fisis y epifisis (importante en la planificacion quirurgica)
(Figuras 2 y 8). Se debe visualizar alteracion de senal en secuencias
T1 sin saturacion grasa y STIR a la vez con un 100% de sensibilidad
para afectacion epifisaria [4,6].

Afectacion de haz neurovascular: definido como una afectacion de
> 50% del perimetro del haz con pérdida de plano graso en al menos
un corte axial (Figura 6)[6].

Presencia de ‘skip lesions’
Grado de edema peritumoral

Grado de realce/ necrosis tumoral: base para evaluacion
post-tratamiento

Grado de restriccion en secuencias de difusion
Describir componente hemorragico si presente

Describir mineralizacion de tejidos circundantes si presente

Importante identificar la presencia de ‘skip lesions’: lesiones de
pequeno tamano localizadas en el mismo hueso que la lesidn principal,
separadas de lesion primaria por médula osea normal, representando
pequenos embolismos metastasicos entre los sinusoides y que
empeoran el pronodstico de la enfermedad [3,4,6].
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Figura 2: RM en un paciente de 14
anos con diagnostico de OS de tibia
proximal con secuencias
potenciadas en T1 (a) y DP-FS (b)
gue muestra una lesion
metafisaria marcadamente
hipointensa en T1 (flecha
amarilla), con extension a nivel
epifisario (flecha verde) que
condiciona una disrupcion cortical
(flecha roja) , asociando
componente extraesquelético con
patron de reaccidn peridstica en
‘sol naciente’ (flecha azul), mejor
visualizado en TC (c). En el TC de
térax de estadiaje de observa un
nodulo pulmonar calcificado
compatible con M1 (flecha
naranja).
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Figura 3: Rx anteroposterior (a) y lateral (b) en nino de 7 anos con lesidon blastica de caracteristicas agresivas
en tibia proximal izquierda, que presenta extension extraosea parcialmente mineralizada (flecha amarilla). En
ecografia (c), se identifica una masa de aspecto solido localizada entre tibia y peroné, con senal doppler
interna, compatible con componente extraesquelético de la lesidon. En la RM la lesién 6sea se visualiza
marcadamente hipointensa en secuencias T1 (d,e), con realce de predominio periférico del componente
extraesquelético en secuencias T1 post-contraste (f). Notese la presencia de una lesion focal separada por
médula 6sea normal y de diferente intensidad a nivel metafisario proximal (mismo hueso), compatible con
‘skip lesion’ (flecha verde); asi como la presencia de otra lesion focal de similar intensidad a la principal
localizada en fémur distal (hueso diferente) (flecha azul), y ya visualizada en Rx (a), compatible con M1.

Como diferenciar entre ‘skip lesion’ y M1 osea? , ,
Figura 4: RM potenciada en

Tl (ayc)y DP (b y d) en
paciente de 16 anos con OS
de metafisis tibial distal que
asocia lesion focal tibial
separada de la principal en
diafisis tibial distal,
compatible con ‘skip lesion’
(flecha verde) vy otra lesion
focal en maleolo peroneal
ipsilateral, compatible con
M1 osea (flecha azul) .
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Figura 5: a) Rx que muestra voluminosa lesion blastica endomedular con extension extradsea femoral derecha,
diagnosticada de OS. b) Rx que muestra sutil lesion 6sea blastica de margenes permeativos en metafisis tibial proximal
izquierda con peérdida de la cortical 6sea asociada (flecha amarilla), compatible con M1 désea. TC de torax (c) con
pequeno nodulo calcificado (flecha verde) sugestivo de M1 pulmonar. RM observando lesion femoral derecha y la
lesion tibial izquierda (flecha naranja) hipointensas en secuencias T1 (d) y STIR (e,f), con voluminoso componente
extradseo que realza de forma periférica en secuencias T1 post-contraste (g). Notese el componente extradseo
calcificado muy hipointenso en secuencias Tl y STIR (flechas azules), asi como el foco de edema oseo tibial
hiperintenso en STIR (flecha roja).

Importante saber distinguir entre OS con M1 de OS multifocal

Pensaremos en OS multifocal cuando:

- Multiples lesiones de caracteristicas similares en diferentes
huesos de forma BILATERAL al diagnostico

- Ninguna lesion predominante.

- No hay M1 pulmonares.



25/28 MAYO 2022

Palacio de Ferias y Congrescs

24 MAYO
CURSO PRECONGRESO

: “.‘ ’
4 Malaga 2tRall

. .
A |1

Figura 6: Rx de fémur distal (a) en nino de 10 anos que evidencia una lesion de aspecto permeativo que asocia disrupcion
cortical y afectacion de partes blandas mineralizada (flecha amarilla). El estudio RM en secuencias STIR (b), DP-FS (c) y
T1-FS con contraste (d) muestra |la afectacion de partes blandas (flechas verdes), la rotura de la cortical posterior (flecha
roja) v el componente de edema 6seo y muscular (flechas azules). Los cortes axiales muestran un foco hiperintenso en DP
que rodea la vena poplitea > 50% y que realza con contraste , sugiriendo infiltracion vascular (flechas naranjas).

OS de origen costal con nodulos pulmonares contralaterales

Figura 7: Rx de tdérax (a) que muestra una
opacidad basal izquierda que plantea el
diagnostico diferencial entre consolidacion
alveolar y masa pulmonar/extrapulmonar. La
falta de visualizacion del 102 arco costal
izquierdo comparado con la correcta
visualizacion del derecho (flecha amarillas)
orienta a masa de origen extrapulmonar. En
los cortes de TC (b-e) se confirma gran masa
gue insufla arco costal e impronta LIl, con
componente mineralizado extradseo (flecha
verde). El pulmon contralateral (f) presenta
pequenos nodulos subpleurales (flecha
naranja) que fueron biopsiados con histologia
benigna. La reconstruccion volumeétrica (g)
detalla la afectacion oOsea costal y el
componente mineralizado. La histologia
post-cirugia confirmo el diagnodstico de OS

osteoblastico.
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La biopsia debe ser dirigida por imagen (ecografia o TC) tomando muestra del area

tumoral mas técnicamente accesible y con mayor

administracion de contraste e.v. vy ADC mas bajo.

8. Tratamiento

celularidad: realce tras

La combinacion de cirugia y quimioterapia ha aumentado la supervivencia de los
osteosarcomas de un 10% a un 70% en los ultimos 30 anos [3].

El tratamiento estandar incluye la administracion de quimioterapia neoadyuvante de
rutina + cirugia + quimioterapia adyuvante y se debe realizar en un centro

especializado [3].

9. Valoracion de respuesta al tratamiento

Aspectos a tener en cuenta [2,4]:

* |[mportante variabilidad interobservador.

* Puede no haber variacion significativa de tamano en cuanto al componente

intraoseo.

* |[mportancia de valorar correctamente el grado de necrosis tumoral: <90% de
necrosis tumoral después de tratamiento neoadyuvante indica mal pronostico [1,5].

SIGNOS DE BUENA RESPUESTA [2,5]

Disminucion de la afectacion extraosea

Disminucion del edema peritumoral
Disminucion de la restriccion tisular

Aumento del componente necrotico tumoral

Tabla 3

MARCADORES CUANTITATIVOS DE
RESPUESTA

Area bajo la curva (AUC) en el estudio
dinamico

Valores de ADC

SUVmax en el 18F-FDG PET/TC

Tabla 4
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Puntos clave a valorar [4,5]:

 Tamano lesional: sobretodo del componente extraoseo.

Cambios en las caracteristicas tumorales: grado de necrosis/ vascularizacién, valor ADC.
Grado de edema peritumoral: 6seo y muscular.

Respuesta a las M1 identificadas en los estudios iniciales.

Deteccidon de nuevas M1.

ldentificacion de secuelas del tratamiento.

Valoracion de respuesta a quimioterapia neoadyuvante

Figura 8: Rx (a) en nino de 14 anos que evidencia una lesion litica-blastica metafisaria proximal tibial
con afectacion de partes blandas asociada. El estudio RM en secuencias STIR (b) muestra alteracion de
seNal medular que se extiende hacia partes blandas de region medial y epifisis proximal. Solo con
secuencias Tl (c) podemos delimitar correctamente la lesidon y discernir correctamente entre
componente tumoral y el edema asociado, visualizando un foco de afectacion epifisaria (flecha
amarilla). En el estudio T1C+ vemos contacto ce la lesion con vasos popliteos en grado <50% de su
perimetro (flecha verde). En secuencias ADC (e) se visualiza la disminucion de senal del tejido tumoral,
sugiriendo restriccion y apoyando naturaleza agresiva. Tras el tratamiento neoadyuvante se observa
una en estudio T1 (f) practica resolucion del componente extraesquelético (flecha azul), persistiendo
el componente 0seo de caracteristicas heterogéneas. En cortes axiales T1 C+ pre (g) y post-tratamiento
(h), se confirma practica resolucion de la afectacion extraosea.
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Crecimiento de lesion es igual a mala respuesta?

PRE-QT POST-QT PRE-QT POST-QT PRE-QT POST-QT PRE-QT POST-QT

e e e

PRE-QT POST-QT PRE-QT POST-QT

Figura 9: Rx de fémur distal (a) en nino de 11 anos que evidencia una pequena lesion litica endomedular mal delimitada
con extension endosteal asociando una llamativa reaccion peridstica en ‘capas de cebolla’ visualizada también por TC (b).

Los estudios RM pre y post-quimioterapia del mismo paciente muestran un leve aumento de la lesion medular tras
tratamiento, que se muestra mas heterogénea. Eso nos podria hacer pensar falsamente en progresion tumoral, pero si nos
filamos en secuencias STIR y T1C+ vemos la practica resolucion del extenso edema 6seo inicial (flechas amarillas), asi
como de la afectacion de partes blandas extraesquelética (flechas verdes), hallazgos que van a favor de respuesta
tumoral, que se confirma en secuencias ADC que muestran una significativa reduccion del area de restriccion tumoral. Los

cortes axiales muestran la reduccion del componente extraesquelético y del edema peritumoral, mostrando en mas detalle
la formacion de cavidades necroéticas post-tratamiento (flecha roja), concordante con buena respuesta.
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Valoracion de respuesta a quimioterapia neoadyuvante
Correlacion T1C+, ADC, PET-RM y angio-RM

POST-QT

'\

PRE-QT POST-QT PRE-QT POST-QT

PET-RM Angio-RM (MIP)

PRE-QT POST-QT PRE-QT POST-QT

Figura 10: Valoracion de respuesta tumoral en paciente de 12 anos diagnosticado de OS de tibia
proximal. Tras tratamiento neoadyuvante se observa la lesién 0sea de similar tamano y caracteristicas
mas heterogéneas en secuencias Tl y T2, concordante con cambios necrotico-quisticos. El estudio T1
post-contraste muestra una marcada disminucidn del realce a nivel de |la afectacidon extraesquelética en
region poplitea que se asocia menor restriccion en difusion, disminucidn de los focos
hipermetabdlicos en el PET-RM y una marcada disminucion de la neovascularizacidn osea identificada
en estudio inicial en secuencias angiograficas con reconstruccion en proyeccion de maxima intensidad
(MIP). Los hallazgos descritos van a favor de respuesta tumoral.



Nacional

.
!
N o O : J ! )
:,‘.' ‘~. ; . B v - 'y . X : ’
\ A - o™ . oo o, 5
At Bl MR < y - : - -
i -. ’ .‘.'.' > ¢ oA > ! - 1 é 'L g - - : ' ‘ " ‘
-y, -\ ' € e ' . = .v' ’ : §
STt -Pb_l L St . 3 ) -— . ."\ - .
) - ) . 5 ' ’
.. . ‘ .‘u' - : . ’ : : ) o ‘ / : U -
' ) _\Z 2 .\ '3 | ._-. ; 2 '. - .‘ N .'.‘. _ : : . o _-J"
v S ". . J ‘ |‘ ! * s - ' : :

25/28 MAYO 2022

Palacio de Feras y Congrescs

24 MAYO
CURSO PRECONGRESO

ASNA

10. Seguimiento por imagen

Hasta un 30% de los pacientes desarrollara una recidiva, normalmente
en forma de M1 pulmonar [4].

OBJETIVO: Detectar recidivas a nivel local o a distancia (importante
saber diferenciar cambios post-tratamiento de recidiva).

Recidiva en lecho de cirugia

B 3

Figura 11: Rx (a) de pelvis en
nina de 15 anos que muestra
un borramiento de el rama
iliopubiana derecha gue
presenta un centro
radio-opaco. El TC (b,c) vy la
RM evidencian una lesion de
partes blandas que impronta
sobre pared vesical,
hipointensa en T1 (d),
hiperintensa en STIR (e), con
un centro calcificado
hipointenso en ambas
secuencias, compatible con OS
pélvico. En la RM
postquirurgica de seguimiento
se observa el material de
osteosintesis en fémur
proximal (flecha amarilla), con
aparicion de una lesion de
aspecto infiltrativo de senal
intermedia en T2 (f), que
realza tras administracion de
contraste (g) y que no presenta
plano de separacion grasa con
pared vesical, compatible con
recidiva tumoral en lecho de
cirugia (flechas azules).
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11. Subtipos caracteristicos de osteosarcoma

- Osteosarcoma telangiectasico [6]

® 4% de todos los OS

® Lesion formada por multiples espacios quisticos con componente hemorragico.

® Diagnostico diferencial con quiste 0seo aneurismatico: el OS se suele localizar a
nivel metafisario, destruccidon 6sea local, afectacion transfisaria y amplia zona
de transicion.

Quiste 6seo aneurismatico o OS teleangiectasico?

Figura 12: Rx (a) en nino de 12 anos que presenta una lesion litica multiloculada con insuflacion de la
cortical asociada en metafisis femoral distal, que plantea el diagnodstico diferencial entre quiste oOseo
aneurismatico y OS teleangiectasico. La RM potenciada en T1 (b,c) y STIR (d) muestra |la misma lesidén, con
multiples septos en el interior, presencia de areas hiperintensas (flecha amarilla) sugiriendo componente
hemorragico vy afectacion transfisaria visualizando componente infiltrativo epifisario (flechas verdes). En
secuencias de ECO-Gradiente (e,f) se identifican areas de vacio de senal (flecha roja) que confirman
presencia de focos de hemorragia interna y niveles liquido-liquido internos (flecha azul). En el estudio T1C+
(g) se observa realce de la periferia y de los septos internos.

En este caso la clave esta en identificar |la extension transfisaria de la lesion, hallazgo que va a favor de lesion de
tipo agresivo como el OS teleangiectasico. El diagnostico se confirmod en el estudio anatomopatologico post-cirugia
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- Osteosarcoma de superficie [8]

Diferenciaremos tres tipos:
1. Paraosteal (mas frecuente): origen en capa fibrosa externa del periostio (en la
RM se identifica el periostio por debajo de la lesion).
2. Periosteal: origen en capa celular interna del periostio (en la RM se identifica el
periostio rodeando la lesion) (Figura 13).

3. Alto grado

OS de superficie periosteal
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Figura 13: Adolescente de 15 anos con dolor en pierna derecha de larga evolucion que presenta en la Rx (a) sutiles
focos puntiformes radio-opacos en partes blandas (flecha amarilla), sugestivos de focos calcificados
extraesqueléticos. En la RM se observa una lesidn que contacta con cortical de diafisis tibial, con multiples focos
hipointensos en STIR (b), T1 (c) y T2-FS (d), sugiriendo areas mineralizadas, rodeada externamente por una lamina
hipointensa periférica (flechas verdes) que corresponde con el periostio. En secuencias DWI (e) y ADC (f), se observa
restriccion de la lesion a nivel periférico (flechas azules), que se corresponde con el patron de realce observado en el
estudio dinamico (g y h), en que se observa un realce precoz del componente periférico con aplanamiento posterior
(curva tipo lll - naranja), y un realce lento y progresivo del componente central (curvas tipo Il - rosa y verde).
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- Osteosarcoma extraesquelético [9]
e Originado en tejidos extradseos SIN ningln contacto con cortical/matriz dsea.

® Muy raro en ninos.

® Afecta predominantemente a retroperitoneo y extremidades inferiores.

® Caracteristicas inespecificas por imagen (50% presentan calcificaciones en matriz)

® Diagnostico diferencial con otras lesiones de partes blandas calcificadas: miositis
osificante, fascitis nodular, lipoma osificante y hematomas calcificados.

OS extraesquelético no calcificado

Figura 14: Nino de 12 anos con palpacion de bultoma en antebrazo. En la RM de estudio se identifica una
lesion en espacio subcutaneo en contacto con musculatura pero sin contacto con superficie osea (flecha
amarilla), levemente hiperintensa en secuencias potenciadasen T1 (a) y T2 (b), mejor delimitada en secuencias
STIR (c) y con intenso realce tras administracion de contraste e.v. (d), observando infiltracion del musculo
extensor comun de los dedos (flecha azul). Tras biopsia se confirmo la presencia de un OS extraesquelético. En
este caso, la ausencia de matriz calcificada hace dificil la inclusién de un OS extraesquelético en el diagndstico

diferencial, por lo que el diagndstico es anatomopatologico.
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Conclusiones

1. Los Osteosarcomas en ninos son una entidad que requiere un
manejo multidisciplinar y en la que la imagen tiene una
importancia fundamental que abarca desde el diagndstico hasta el

seguimiento post-quirurgico.

2. La radiologia convencional sigue siendo |la primera técnica a utilizar
v la que nos permite diferenciar entre una lesion no agresiva de

agresiva.

3. Es importante conocer la utilidad de cada una de las diferentes
téecnicas de imagen haciendo hincapié en la RM que es util para el
estadiaje inicial, planificacion quirurgica, valoracion de respuesta a
tratamiento neo-adyuvante y seguimiento de la enfermedad.

4. Debemos reconocer las principales caracteristicas radiologicas de
los osteosarcomas centromedulares, asi como estar familiarizados
con los otros tipos menos frecuentes descritos en la presentacion.
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