Acta Pediatr Mex 2024; 45 (4): 413-418.

Tumores musculoesqueléticos en ninos
y adolescentes: Criterios de evaluacion
clinica, radiografica y referencia

Musculoskeletal tumors in children. Clinical
evaluation and referral.

Toméas Zamora,*? Alvaro Burdiles,® Maria Angélica Wietstruck,* Eduardo Botello®

Los tumores éseos y de partes blandas son considerados como pato-
logias poco frecuentes en la edad pediatrica; sin embargo, hasta un
18% de nifios asintomaticos pueden presentar lesiones 6seas benignas
y tumores de partes blandas en radiografias realizadas por otra causa.’
Por otra parte, los sarcomas alcanzan hasta el 15% del cancer infantil*
y en muchas ocasiones son diagnosticados de forma tardia o posterior
a procedimientos realizados sin los cuidados oncolégicos necesarios,
comprometiendo su tratamiento y prondstico.’

Es asi, como el encuentro de un médico general con este heterogéneo
grupo de neoplasias del tejido conectivo puede ser, ademas de comn,
muchas veces complejo, reflejado por dificultad para seleccionar una
modalidad de estudio acorde al diagnéstico* y referencias inapropiadas
en tiempo o destino en caso de tumores agresivos.®

Este texto revisa los principales criterios de estudio clinico e imageno-
[6gico en tumores musculoesqueléticos en nifios y adolescentes. De la
misma forma, refuerza conceptos para un adecuado manejo inicial en
atencién primaria y ser referido el paciente a un Centro Hospitalario
donde se cuente con un Equipo Multidisciplinario (Oncélogo, cirujano
oncoblogo, ortopedista pediatra, patélogo, rehabilitador, radiélogo, etc.)

EPIDEMIOLOGIA Y PATOGENIA

Las lesiones benignas, tanto éseas como de partes blandas, superan
ampliamente su contraparte maligna en niflos como adolescentes.
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Dentro de las neoplasias 6seas, los tumores 6seos
benignos mas frecuentemente diagnosticados
son: el fibroma no osificante (FNO o también
Illamado defecto fibroso cortical), osteocondro-
ma, quiste 6seo simple, entre otros.”

Los sarcomas Gseos mds frecuentes, el osteo-
sarcoma y sarcoma de Ewing, se presentan
habitualmente en las extremidades durante la
segunda década de vida y su incidencia es de 0.9
casos por 100.000 hab./afo.? El osteosarcoma
(OS) es el tumor primario maligno mas frecuente,
su localizacion mas frecuente es en la region
metafisiaria del fémur distal, tibia proximal o
hdmero proximal.

En tumores de partes blandas, los mas frecuentes
en este grupo etario son los tumores vasculares
(malformaciones o hemangiomas), lipomatosos
(lipomas, lipoblastomas) y fibromatosis.> De
forma paralela, los sarcomas de partes blandas
representan el 8% del cancer pediatrico,’ con
una incidencia de 1 caso por 100.000 hab./afo.
Se dividen: Rabdomiosarcoma (RMS) y los no
Rabdomiosarcoma (noRMS), siendo aproxima-
damente la mitad de ellos RMS, predominante en
menores de 10 afos y especialmente en cabeza
y cuello. En el Cuadro 1 se describen los tumores
6seos y de partes blandas mas frecuentes en la
poblaciéon pediatrica.

EVALUACION CLiNICA

La presentacion de un tumor musculoesquelético
puede ser variable, dependiendo de la localiza-
cién, tamano e histologia. En nifos, sintomas
como una cojera inexplicada o un dolor o
aumento de volumen persistente (de mas de 2
semanas) tienen especial relevancia en el diag-
nostico de una neoplasia musculoesquelética y
deben ser minuciosamente investigados.

La mayoria de los tumores Gseos benignos o
latentes son asintomdticos, presentan un examen
fisico normal y pueden ser detectados de forma
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incidental. Por otro lado, otros tumores benignos
pueden generar desde sintomas leves ocasiona-
les hasta dolor intenso en caso de compresién de
estructuras (ejemplo, osteocondroma) o fractura
en terreno patoldgico en caso de lesiones de
mayor tamano.

De modo opuesto, los tumores 6seos benignos
agresivos y la mayoria de los sarcomas rara vez
seran asintomaticos y, por lo general, se presentan
con dolor progresivo incluso nocturno, asociado
a claudicacién, aumento de volumen y/o derrame
articular.’ La presencia de sintomas generales
como fatiga, fiebre o pérdida de peso puede o no
estar presente, aunque es mas bien rara.

En lesiones de partes blandas, el sintoma cardinal
serd el aumento de volumen, el cual puede o
no ser doloroso.'® Evaluar el tamafio, extension,
adherencia a planos profundos y presencia de
circulacion colateral es fundamental dentro de
la evaluacion clinica.

Tumores de mayor tamafo tienen mas riesgo
de ser malignos," sin embargo, en poblacion
pediatrica la gran mayoria de los sarcomas diag-
nosticados son de menos de 5 cm.'? Otros signos
de sospecha son tumores de crecimiento rapido
o que recidivan después de una cirugia previa.
El Cuadro 2 resume los principales sintomas y
signos clinicos de sospecha inicial y de alarma
para una referencia al subespecialista.

ESTUDIOS DE IMAGEN

Las imdagenes son un pilar fundamental dentro
del estudio de todo nifio o adolescente con un
tumor musculoesquelético, tanto en el abordaje
inicial, como en su seguimiento. Es asi como la
interpretaciéon por un radidlogo entrenado es
esencial.” A su vez, el balance entre el riesgo/
beneficio de cada estudio es importante, consi-
derando el aumento en radiacion ionizante con
algunas técnicas y la necesidad de sedacién/
anestesia en nifos menores.

https://doi.org/10.18233/apm.v45i4.2903
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Cuadro 1. Tumores musculoesqueléticos mas frecuentes en
edad pediatrica

Tumores 6seos

Benignos

Cartilagenoso: Encondroma, osteocondroma,
condroblastoma.

Oseo: Osteoma, osteoma osteoide, osteoblastoma.

Hematopoyética: Granuloma eosinéfilo o Histio-
citosis de Langerhans.

Otro: Fibroma no osificante o defecto fibroso cor-
tical, displasia fibrosa, quiste 6seo simple, quiste
6seo aneurismatico, tumor de células gigantes
(desde adolescencia).

Malignos
Osteosarcoma

Sarcoma de Ewing

Tumores de partes blandas

Benignos
Adipocitico: Lipoma y variantes, lipoblastoma.

Vasculares: Hemangioma, malformaciones vas-
culares.

Neurogénico: Schwannoma, neurofibroma.

Fibroblasticos: Fibromatosis tipo desmoide, fascitis
nodular, hamartoma fibroso.

Malignos

Rabdomiosarcoma (alveolar o embrionario).

No Rabdomiosarcomas (sarcoma sinovial, fibro-
sarcoma, etc).

Radiografia

Es el examen de eleccion para iniciar el estudio
en caso de sospecha de un tumor 6seo. Debe
realizarse en dos planos (ortogonales entre si) y
observar todo el segmento comprometido (fémur
completo v.gr.). En su andlisis, la localizacién de
la lesion en el hueso, junto con sus caracteristicas
morfolégicas y la edad del paciente, permiten
integrar un diagnostico diferencial.™ El hueso,
la region dentro de este mismo (en el eje lon-
gitudinal y transversal), multiplicidad, tamafo,
caracteristica de sus margenes y el patrén de
mineralizacion de la matriz tumoral son parte
de las caracteristicas radiograficas a evaluar.
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Cuadro 2. Sintomas o signos de sospecha y/o alarma en caso
de presentar tumores musculoesqueléticos

Tumor 6seo

Dolor 6seo persistente
Dolor no mecénico intenso

Hallazgo al examen fisico: derrame articular, dolor
dseo, etc.

Fractura sin clara historia traumatica o de baja energia

Sintomas sistémicos**

Tumor de partes blandas

Mayor tamano*

Profundo a la fascia
Crecimiento acelerado
Recidiva desptes de reseccion
Sintomas sistémicos**

* Tamanio en relacion a edad.
** Raros.

De la misma forma, el anélisis de la respuesta
del hueso en los mérgenes de la lesion, compro-
miso de la cortical del hueso o la presencia y
morfologia de una reaccion peridstica o masa de
partes blandas adyacente (tridngulo de Codman),
nos permiten evaluar la agresividad de la lesion
y por ende su riesgo de ser un tumor maligno
o necesitar mayor estudio y referencia.’ Las
caracteristicas de agresividad incluyen: tumor
mal definido, disrupcion de la cortical, masa
de partes blandas, reaccién peridstica (imagen
de Sol Naciente).

Es importante destacar que en el estudio radiol6-
gico; agresividad no es sinénimo de malignidad,
por ejemplo, una osteomielitis puede presentar
un aspecto radiolégico agresivo, pero no es
una lesion maligna. En lesiones categéricas, de
aspecto benigno o no agresivo por radiografias
en un nifo asintomatico pueden ser observados
en el tiempo (Figura 1), mientras que pacientes
sintomaticos o con cualquier hallazgo sospecho-
so en las radiografias deben ser referidos para
mayor estudio y evaluacién de forma urgente.'
Figura 2A
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Figura 1. Nifo de 13 afios que sufre contusion en la
cara lateral de la rodilla derecha jugando futbol. Se
realiza una radiograffa anteroposterior y lateral de
rodilla (A y B). Examen fisico normal, salvo dolor en
el fémur distal por lateral. Se muestra una lesién focal
excéntrica en el tercio distal del fémur. La lesion es
de margenes bien definidos, esclerdticos, no presenta
reaccion periéstica, masa de partes blandas o signos
de fractura, compatible con un Fibroma No Osificante.
El manejo es conservador de esta lesion, incluye se-
guimiento clinico con una radiografia de control cada
4 meses para confirmar la no progresién de la lesion.

Ecografia

Por su disponibilidad, bajo costo y no utilizar
radiacion ionizante, la ecografia (ecotomografia,
ultrasonido, ultrasonografia), es una alternativa
inicial razonable para el estudio de un tumor de
partes blandas de bajo riesgo en un nifo; sin em-
bargo, es una técnica que requiere experiencia
del radiélogo que la realiza, teniendo ademas
limitaciones que restringe su uso a lesiones
pequenas y mas bien superficiales.'® Por sus ca-
racteristicas, es Gtil en la evaluacion de lesiones
vasculares (con el uso del Doppler). Ademads,
permite diferenciar lesiones quisticas simples de
complejas o sélidas, las cuales necesitaran otra
modalidad de imagen.'” Es importante destacar
que cualquier situacién en la cual la ecografia,
tanto por sus limitaciones como examen o por
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sus hallazgos, no sea categdrica, esta debe ser
complementada con mas estudios.

Resonancia Magnética (RM)

La RMN es el principal método de estudio para
la sospecha de tumores agresivos o malignos
del hueso o partes blandas.’ La ventaja es que
permite un contraste de tejidos superior a otras
técnicas de imagenes, lo que permite distinguir
el compromiso 6seo medular, o diferenciar un
tumor de partes blandas adyacentes no com-
prometidas (Figura 2B)." El estudio en muchas
ocasiones puede requerir el uso de gadolinio
intravenoso, abarcando todo el segmento 6seo

Figura 2. Paciente de 12 afios con 3 meses de evolu-
cién con dolor en rodilla izquierda, con aumento de
volumen, dolor en la cara lateral de fémur distal, sin
otros hallazgos. La radiografia en proyeccion antero-
posterior (A) demostr6 una lesion destructiva (osteoli-
tica) en el fémur distal, con margenes mal delimitados,
reaccion peridstica y masa de partes blandas. Ante
estos hallazgos, esta indicado realizar una RMN del
fémur izquierdo con uso de gadolinio, confirmando
la presencia de una neoplasia agresiva con extension
de la lesion al tejido blando (B). Estos hallazgos son
consistentes con un osteosarcoma, confirmado en el
estudio anatomopatoldgico por biopsia con aguja.

https://doi.org/10.18233/apm.v45i4.2903
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junto a las articulaciones proximal y distal, al
igual que todo el plano musculo aponeuréticoy
edema perilesional en tumores de partes blandas.

En nifos pequefios, la necesidad de algin grado
de sedacion o anestesia, tiempos menores de
captura y una probable menor resolucién por
menor sefal y antenas no especificas para el
tamafio del paciente, son factores que deben
ser considerados; sin embargo, un protocolo de
evaluacion anatémico y funcional, incluyendo
secuencias axiales, es el estandar para la eva-
luacion local, ademas ayudando a determinar
cambios en la médula ésea del hueso y otros pro-
€esos como reacciones por stress o infecciones.

Tomografia Axial Computada (TAC)

En el raro escenario que una RMN esté con-
traindicada en un nino, el TAC con contraste
intravenoso es una alternativa razonable para la
evaluacion local de un tumor éseo o de partes
blandas sospechoso. La Mayor utilidad del TAC
es en algunos casos de tumores formadores de
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hueso (por ej., osteoma osteoide). De la misma
forma, sirve como estudio de estadificacion ante
la sospecha de un sarcoma éseo (TAC de térax
sin contraste) o de partes blandas (como un PET/
CT con 18F-Fluorodesoxiglucosa (FDG)."8 El
Cuadro 3 resume la indicacién de los principa-
les estudios imagenoldgicos y los hallazgos de
alarma en ellos.

CONCLUSIONES

Los tumores musculoesqueléticos en nifos y
adolescentes son un grupo heterogéneo de le-
siones que se presentan de forma comdn en la
practica habitual de todo médico. Estas lesiones
incluyen, de forma menos frecuente, tumores
benignos y sarcomas de las partes blandas y el
hueso. Su diagnéstico incluye un cuidadoso exa-
men clinico y evaluacion integral con imagenes
en todo nino o adolescente con dolor persistente
o algin aumento de volumen. El tratamiento
depende de la lesion especifica y se da en un
contexto multidisciplinario entre diferentes es-
pecialistas, sin embargo, es esencial que todo

Cuadro 3. Resumen de indicaciones y hallazgo de alarma en las principales imagenes

Indicacion Hallazgos de alarma (considerar derivacién)

Siempre en dos planos y el hueso completo a evaluar.

Tumor de bordes mal definidos, interrupcién de la
cortical 6sea, masa de partes blandas, extension intra-
articular, reaccion peridstica, gran tamafio o velocidad
de crecimiento, fractura en terreno patoldgico.

Radiografia  Ante cualquier dolor 6seo persistente o sospecha de
tumor (6seo o de partes blandas)
Por radiélogo (operador dependiente). Para el estudio
Ecoerafia diagnéstico de tumor de partes blandas superficial.
& Evaluacion con doppler. Como guia para procedimien-
tos intervencionales (biopsia / drenaje).
Estudio de tumores agresivos (6seo o de partes blan-
das) o con sospecha por hallazgos en radiografia o

. ecograffa. Sintomas persistentes a pesar de estudio

Resonancia . .
L incial negativo. Todo tumor que sea profundo, de
Magnética z g z iy
mas de 5 cm, recidiva después de una reseccién o con
Nuclear o et
crecimiento acelerado. Es la técnica gold-standard
de estadificacién de tumores. (Sensibilidad y Especi-
ficidad de 99%)

. En caso de contrainidicacién de RMN. También en
Tomografia .
Axial tumores formadores de hueso (osteoma osteoide /

osteosarcoma) o para caracterizar matriz y calcifica-
Computada

ciones. Como alternativa en estudio de estadificacion.

Cualquier tumor sélido que no sea categéricamente
un quiste simple o lipoma superficial. Lesiones hi-
pervasculares.

Tumor localmente agresivo, con interrupcion cortical,
extensién a partes blandas, extension intraarticular,
fractura en hueso patolégico, extensa necrosis o he-
morragia intralesional.

Tumor localmente agresivo, con interrupcion cortical,
extension a partes blandas, extensién intraarticular,
fractura en terreno patolégico.
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médico general en contacto con la poblacién
pediatrica pueda determinar la necesidad y
urgencia de una referencia a un tercer nivel de
atencién médica.
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