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RESUMEN

Se presenta un osteosarcoma periostal en un varon de 9 afios localizado en la cara ex-
terna del muslo derecho de dos meses de evolucidn, que puede considerarse el 31 caso pu-
blicado en la bibliografia. Se hace una descripcion clinica, radioldgica e histopatologica
del tumor, estableciendo el diagndstico diferencial con otros tumores yuxtacorticales. Se

recoge la bibliografia sobre este tumor.

Descriptores: Osteosarcoma periostal. Sarcomas parostales

SUMMARY

The authors report a Periosteal Osteosarcoma localised on the upper end of the femur
treated by hip desarticulation, in a boy 9 years old. This can be considered as number 31 of

all the reported cases.

The clinical, radiological and histological findings are reported. The available biblio-

graphy is collected.

Key words: Periosteal Osteosarcoma. Osteogenic Sarcoma.

Introduccion

Los osteosarcomas de las superficies
Oseas, osteosarcomas yuxtacorticales,
son tumores muy poco frecuentes, DAH-
LIN y cols., 1967, (2); VANDER HEUL y
cols., 1967, (19); FARR y HUuvoOs, 1972,
(5); LICHTENSTEIN, 1972, (10).

Actualmente se distinguen tres va-
riedades de osteosarcomas de las super-
ficies de los huesos, DAHLIN, 1977, (3):
1.- El osteosarcoma parostal, que es con
mucho el mas frecuente de ellos, es una
entidad bien conocida desde hace tiem-
po; 2.— El osteosarcoma periosteal, UNNI

y cols. 1976 y 3.— El osteosarcoma ‘“‘de
alto grado de malignidad en la superfi-
cie de los huesos”, DAHLIN, 1977. Los
dos ultimos tipos son tumores de re-
ciente descripcion y muy poco frecuen-
tes.

El osteosarcoma periosteal es un tu-
mor de naturaleza controvertida. Si
bien UNNI y cols., 1976, (18) lo catalo-
gan como un osteosarcoma, SCHAJO-
wicz, 1967, 1972 y 1977, (14, 15, 16) lo
considera un condrosarcoma.

En la literatura médica europea no
se ha publicado ningun easo, con la po-
sible excepcién de la publicacion de



FIG. 1 y 2.- Imagen radiolégica en proyeccion A/P
y lateral de fémur derecho. Lesion radioltcida en
la superficie de la metafisis del fémur, con forma-
cién de espiculas radioopacas perpendiculares a la
diafisis del hueso. La cortical aparece engrosada y
la medular no muestra alteraciones perceptibles.
Hay levantamiento peridstico y formacién de
tridngulo de Codman. No se observa masa en par-
tes blandas.

SCAGLIETTI y STRINGA en 1956 (13) de
un tumor que fue interpretado por estos
autores como un ‘“condroma periostal
de malignidad local”.

El objeto de ésta publicacion es pre-
sentar los aspectos anatomoclinicos de
un osteosarcoma periosteal en un nifio
de 9 afios, a la vez que se hace una revi-
sion de la literatura y se discuten los as-
pectos nosologicos y de diagnostico di-
ferencial.

Descripcidn del caso

Paciente varén de 9 afios de edad que acude a
nuestras Consultas Externas. Refiere que a partir
de un traumatismo directo en muslo derecho,
acaecido hace dos meses, sufre dolor en esta loca-
lizacion y discreta claudicacion.

A la exploracién, masa palpable en region su-
perior de cara postero externa de muslo derecho,
de consistencia dura.

El estudio analitico es normal.

El estudio radiolégico (figs. 1 y 2) de tercio su-
perior de fémur, en proyeccién A/P y axial puso
de manifiesto la existencia de una lesion en la su-
perficie del hueso que produce levantamiento pe-
ridstico con formacién de tridngulo de Codman,
reaccion estratificada y espiculaciones, sin que se
observen existencia de masa de partes blandas. No
se apreciaron alteraciones en la cavidad medular.

El scanner toraco-abdominal no detectd la
existencia de metdstasis viscerales.

La captacion isotdpica con Tm-99 del esquele-
to no descubrié metdstasis Sseas,

El 1-X-1980 se practicé una biopsia de la tu-
moracion a cielo abierto. Diagnéstico histoldgico:
osteosarcoma periosteal (B-806.447). El 4-X-1980
se realiz6 desarticulacién coxofemoral derecha,
siendo el postoperatorio sin incidencias. Posterior-
mente el paciente fue trasladado a la Seccién de
Oncologia del servicio de Radioterapia.

Anatomia patoldgica

En el laboratorio del Departamento
de Anatomia Patoldgica se recibié pri-
mero una biopsia de Ia lesion practica-
da a cielo abierto. Consistia en varios
fragmentos dirregulares de tejido de as-
pecto cartilaginoso, de color blanqueci-

no-azulado, que agrupados median
4x4x3 cm.
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Se verificé el diagndstico histoldgico
de osteosarcoma periostal (B-80 6.447).
Posteriormente se recibe pieza quirtirgi-
ca correspondiente a &esarticulacic')n de
cadera de pierna derecha. Tras la prepa-
racion de la pieza, ocupando metafisis y
porcidn superior diafisaria, en borde ex-
terno, se observo una lesion de 5 cm. de
longitud, en sentido craneocaudal, de-
primida en su centro y ocupada por
codgulos sanguineos, adheridos al lecho
de la misma, en una extension de 3 cm.
(fig. 3). En la superficie de corte, en am-
bos extremos, superior e inferior, se
apreciaron restos de tumor en una ex-
tension de 1 cm. respectivamente, y que
mostraban un aspecto cartilaginoso. Di-
chos restos tumorales aparecian por de-
bajo del periostio. La base de la lesion
aparecia constituida por cortical engro-
sada. La cortical y la médula dsea no
aparecian invadidas macroscopicamen-
te por la neoplasia, mostrando solo un
area decolorada, de consistencia blanda.

Se tomaron multiples bloques seria-
dos, que comprendian toda la lesidn in-
cluyendo cortical.

Histoldgicamente las imdgenes ob-
servadas en la biopsia y pieza quirurgica
son superponibles.

Se trata de una neoformacién predo-
minantemente condroblastica, de cardc-
ter lobular, que crece desde la cortical,
rechazando las partes blandas en un
amplio frente, pero no infiltrandolas
(fig. 4). En la base de la lesion se obser-
va osificacion encondral en forma de es-
piculas que se insertan en la cortical
(fig. 5). Las masas lobuladas de cartilago
neoplasico se disponen alrededor de fi-
nos ejes conectivos en los que, aunque
muy escasamente, se identifican células
neoplasicas fusiformes en osteoide tu-
moral (figs. 6 y 7). La neoplasia presen-
ta en general poca densidad celular y
una imagen citoldgica blanda.

Sin embargo, en las zonas periféricas
la celularidad es mayor y se encuentra
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atipia celular evidente y mitosis (1-2
por campo de gran aumento) (fig. 8).
Aqui las células.son alargadas, los nu-
cleos hipercromaéticos y bizarros y la
sustancia fundamental es de tipo mixoi-
de (fig. 9). En los extremos del tumor el
periostio se halla levantado por la pro-
duccidn de osteoide y trabéculas dseas
reactivas, que forman un tridngulo de
Codman. La cortical se encuentra infil-
trada tan solo superficialmente y engro-
sada.

En la medula ésea, y en la zona que
se apreciaba decolorada en la inspec-
cion macroscdpica, se observa necrosis
e infiltrados inflamatorios discretos. No
se ha observado invasién neoplasica.

FiG. 3.- Fotografia macroscopica de la superficie
de corte del fémur. Se aprecia en la superficie una
lesién de 5 cm. de longitud y 1’5 cm. de profundi-
dad. En su porcidn central existe una depresion
ocupada por codgulos sanguineos’y que corres-
ponde al nicho producido por la biopsia practica-
da previamente. En ambos extremos se reconoce
tejido tumoral de aspecto cartilaginoso y levap}a-
miento peridstico con formacién de sendos tridn-
gulos de Codman. La cortical subyacente y la me-
dula sea no se aprecian invadidas por el tumor.
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Discusion

El osteosarcoma periosteal ha sido
definido por UNNI y cols., 1976, (18)
como un osteosarcoma predominante-
mente condrobldstico, de grado histold-
gico relativamente alto, que se desarro-
lla en la superficie de huesos largos, no
afecta a la medular y que radioldgica-
mente se presenta como una pequefia
lesion radioluciente en la superficie,
con formacion de espiculas dseas per-
pendiculares a la diafisis del hueso. En
su trabajo refieren 23 casos: 11 hallados
en una revision de 5.000 tumores dseos
de la Clinica Mayo y 12 correspondien-
tes a casos de consulta. SPIUT vy

cols., 1977, (17) reportan 13 casos mas

FiG. 4.- Panoramica del tumor. Se observa una
proliferacion neoplasica, de tipo condroblastico,
que se ordena en masas lobuladas, dispuestas alre-
dedor de finos tallos conectivo-vasculares, lo cual
imprime a la imagen un aspecto en tallo de pluma
(“feathery”).Obsérvese el aspecto blando de la
imagen, excepto en las dreas perifericas en donde
existe una mayor densidad celular. El tumor pre-
senta un limite neto, no infiltrativo, en relacion
con los tejidos blandos adyacentes (HE, 32X).

FiG. 5.- Osificacidon encondral en la base del
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tumor (HE, 32X).

posteriormente. ALONSO DE SANTOS vy
cols., 1978, han descrito las caracteristi-
cas radioldgicas de este tumor. Sin em-
bargo, LICHTENSTEIN reconoce ya su
existencia junto al fibrosarcoma y el
condrosarcoma periosteal en 1955 y
posteriormente en 1972 (10, 11).

La controversia existente sobre esta
entidad, nace de la opinion expresada
por UNNI y cols., 1976, (18) en la discu-
sién de su trabajo, de que los tumores
publicados por COOPER, 1965, (1) y
ScHAJowicz, 1967, (14) como condro-
sarcomas yuxtacorticales y por SCA-
GLIETTI y STRINGA, 1956, (13) como
“condroma periostal de la adolescen-
cia” a la malignidad local, eran real-
mente osteosarcomas periosteales. Su
prondstico es mejor que el del osteosar-
coma intramedular y peor que el del os-
teosarcoma parostal. :

El condrosarcoma yuxtacortical ha
sido definido por la O. M. S. como “‘un
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tumor maligno” que forma cartilago y
se desarrolla en la superficie externa de
un hueso, caracterizandose en general,
por presentar un tejido cartilaginoso
bien diferenciado con amplias zonas de
osificacion endocondral, y un prondsti-
co mejor que el tipo central ordinario
de condrosarcoma.

El término de condrosarcoma pe-
riosteal fue utilizado por primera vez
por LICHTENSTEIN en 1955 (10) al des-
cribir un pequeno tumor localizado en
la diafisis superior del humero en un
adulto joven. En 1958 JAFFE (7) intro-
duce el término de condrosarcoma yux-
tacortical, haciendo énfasis en su relati-
vo buen pronostico, después de una re-
seccidn local. En 1965, COOPER (1) pu-
blicé un caso de condrosarcoma yuxta-
cortical en un muchacho de 17 afos, lo-
calizado en la diafisis del cubito, que re-
cidivo localmente en el tejido subcuta-
neo 4 meses después de la reseccion lo-
cal, pero en el que 17 meses después de
extirpada ésta no se habian producido
recidivas.

Por su parte SCHAJOWICZ, 1977, (16)
opina que de los casos publicados por
UNNI y cols. “al menos una gran parte
de ellos eran realmente ejemplos de
condrosarcoma yuxtacortical (perios-
teal)”.

ScHAJOWICZ, 1977, (16) ha referido 7
pacientes que presentaron lesiones de
condrosarcoma yuxtacortical o perios-
teal. Dos de ellos habian sido referidos
en una publicacion previa SCHAJOWICZ
y BESSONE, 1967, (14). En dos casos los
pacientes desarrollaron dos tumores si-
milares en huesos diferentes, peroné y fé-
mur (num. 4); cibito y peroné (num. 6).

" Esta controversia ha causado enor-
me confusidn entre clinicos no familia-
rizados con el tema. HALL, 1978, (6). '

El punto del debate se centra en st
estos tumores présentan realmente o no
depdsito de osteoide por las células tu-
morales. SCHAJIOWICZ, 1977, (16) reco-
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FiG. 6.~ Formacién de escaso osteoide tumoral
por las células neopldsicas. (HE, 65X).

FIG. 7.— Formacion de una trabécula dsea tumoral
mineralizada y depdsito de osteoide por células
tumorales (HE, 160X).
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FIG. 8.— Campo que corresponde a las zonas periféri-

cas mas celulares y atipicas. Las células presentan

nucleos hipercromaticos y bizarros. En el centro de
la imagen, una figura de mitosis. (HE, 325X).

noce que en ellos existe osificacion en-
condral, pero clama no haber observado
osteoide tumoral producido: por células
neopldsicas. En tanto que UNNI y cols.,
1976, (18) y DAHLIN, 1977, (3) afirman
si haberlo visto, aunque en algunos ca-
sos en cantidad muy escasa.

En nuestro caso, y-en dos casos mds
de consulta observados por uno de no-
sotros (F. J. M. T.) se aprecio formacion
de osteoide por células neopldsicas en
muy escasa cantidad y mayor cantidad
de formacidn de trabéculas dseas mine-
ralizadas por osificacién encondral, en
la base del tumor.

Para definir un tumor como una en-
tidad anatomoclinica, es preciso, ade-
mas de definir los criterios anatomicos y
clinicos, estudiar su comportamiento
bioldgico. '

En las series de UNNI y cols. y SCHA-
JOWICZ los tumores aparecieron en indi-
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viduos de edades y localizaciones com-
parables. Sin embargo, la evolucion de
los casos'muestra diferencias notables.

Asi en la serie de SCHAJOWICZ, salvo
un caso que se perdido la evolucidn
(nam. 3), los restantes pacientes vivian
en el momento de la publicacion, con
tiempos de seguimiento largos, (20, 18,
12, 12,6, y 3 1/2 afios) habiendo sido la
cirugia inicial conservadora: Reseccion
en bloque.

Sin embargo, en la serie de UNNI y
cols. (1977) de 23 casos, cuatro, (nums.
2, 4, 8 y 9) fallecieron con metastasis
pulmonares, a pesar de que el trata-
miento inicial fue en 3 de ellos, la
amputacion y en el restante reseccion y
posteriormente, ante una recidiva,
amputacion. Un quinto caso, tratado
con reseccion local (nim. 19) presentd
recidiva local y metastasis pulmonares.

Por tanto, la evolucidon de los casos

FIG. 9.- Campo correspondiente también a las zo-

nas periféricas. En la imagen se aprecian células

atipicas, de niicleos bizarros y aspecto mixoide de
la sustancia fundamental. (HE 325X).
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de la serie de la Clinica Mayo es mucho
peor que la de los casos de la serie de
SCHAJOWICZ.

En nuestra opinion, en la superficie
de los huesos pueden tedricamente de-
sarrollarse ambos tipos de tumores:
1.-Osteorsarcoma periosteal- que co-
rresponde a un osteosarcoma predomi-
nantemente condroblastico, con muy
escasa formacion de osteoide por célu-
las neoplasicas- y 2.~ Condrosarcoma
yuxtacortical- en el que no se encontra-
ria depdsitos de osteoide por células neo-
plasicas, si bien pueda hallarse osificacion
encondral del cartilago neoplasico.

Siendo neoplasias condroblasticas o
predominantemente condroblasticas es
facil imaginar que las caracteristicas
macroscopicas y radioldgicas sean simi-
lares o superponibles. Por todo ello,
opinamos que verosimilmente UNNI y
cols. de un lado y SCHAJOWICZ del otro,
hayan podido observar en realidad dis-
tintos tipos de tumores, siendo que no
han estudiado conjuntamente la patolo-
gia de ambas serie, salvo algun caso que
se hayan consultado DAHLIN, 1980.

No obstante hay que reconocer la di-
ficultad que puede entrafiar el diagnds-
tico de osteosarcoma periosteal. A veces
las areas de formacidén de osteoide por
células tumorales pueden ser muy esca-
sas y pequefias. Esta dificultad ha sido
resaltada por primera vez por LICH-
TENSTEIN, 1972, (11) que refiere un
caso de un tumor periosteal en un mu-
chacho de 18 afios, que primero fue
diagnoticado por él, como condrosarco-
ma yuxtacortical y posteriormente en la
recidiva como osteosarcoma periosteal.

De los tres casos referidos por LICH-
TENSTEIN como osteosarcomas perios-
teales, opinamos que solo dos, el antes
mencionado y el tercero, son verdaderos
osteosarcomas periosteales, tal y como
se ha definido este tumor posteriormen-
te por UNNI y cols., ya que no presenta-
ba diferenciacion condroblastica alguna.
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La serie publicada por SPIUT y cols.
€s a nuestro juicio muy cuestionable, ya
que solamente cinco casos correspon-
den a la definicion de osteorsarcoma pe-
riostal enunciada por UNNI y cols.,
1977, (18). Estos 5 casos tuvierdén una
buena evolucidn, sin metdstasis y una
supervivencia de 13 a.; 6 a. 6 m.; 2 a. 4
m. y 6 m. Los otros 8 casos, por defini-
cidén, no son osteosarcomas periostales,
sino osteosarcomas de “alto grado en la
superficie de los huesos”, ya que histo-
légicamente son orteosarcomas osteo-
blasticos o anaplasicos. La evolucién de
estos 8 casos fue también mucho peor: 4
presentaron metastasis pulmonares,

" muriendo tres (alos3a. 6 m.; 7 a.y 4

m. respectivamente).

Presentamos en la tabla 1, los 31 ca-
sos recogidos de la literatura que en
nuestra opinidn son realmente osteosar-
comas periosteales.

Como se observa en ella, el osteosar-
coma periosteal se ha presentado en pa-
cientes comprendidos ente los 9 afios y
los 62 afios, si bien con una incidencia
predominante en la segunda década,
con una edad media de 19,7 afios y dis-

- creto predominio del sexo masculino.

La localizacion mas frecuente y ca-

racteristica es en la tibia, 16 casos, espe-
cialmente en 1/3 proximal (10 casos).
El segundo lugar mads frecuente de apa-
ricién ha sido el fémur (12 casos) y ade-
mas se han observado en el humero (2
casos) y en el ileon (1 caso).

El sintoma mads frecuente ha sido,
como en nuesto caso, dolor e hincha-

~ zo6n. El antecedente traumadtico existid

en casos, incluido el nuestro, si bien
pensamos se trate de un hecho coinci-
dente y no causal.

El diagnostico diferencial del osteo-
sarcoma periosteal hay que establecerlo
con 1) el osteosarcoma parostal, 2) el
osteosarcoma de alto grado en la super-
ficie de los huesos, 3) el osteosarcoma
central (convencional) que invade par-
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tes blandas, 4) el condrosarcoma yuxta-
cortical, 5) el condrosarcoma periférico,
(desarrollado sobre un osteocondroma),
6) el osteosarcoma desarrollado sobre
un osteocondroma, y 7) el condroma
periosteal. :

El osteosarcomia periosteal se dife-
rencia del ostegsarcoma parostal por la
clinica, radiologia y fundamentalmente
por la histologia. El osteosarcoma pa-
rostal; UNNI y cols., 1976, aparece en in-
dividuos de edades algo mayores, con
una media de edad en la tercera década
de la vida y tiene una afectacion dife-
rente en relacion al sexo, con una inci-
dencia algo mas alta en el sexo femeni-
no, al contrario de lo que ocurre en el
osteosarcoma periosteal y en los otros
tipos de osteosarcomas.

El tiempo que media entre la apari-
cion del primer sintoma y el diagnostico
es mas largo en el osteosarcoma paros-
tal que en el periosteal.

Ambos aparecen como una masa
palpable pero la localizacion es distinta.
En tanto que el osteosarcoma periosteal
afecta muy preferentemente la diafisis
tibial, el osteosarcoma parostal afecta
preferentemente al extremo inferior del
fémur. Radioldgicamente el osteosarco-
ma parostal se presenta como una masa
lobulada inserta sobre el cortex del hue-
so, de amplia base, con amplias zonas
de matriz calcificada, en la que la corti-
cal se aprecia interrumpida. En los ca-
sos avanzados, el tumor tiende a envol-
ver el hueso, dejando un espacio claro
entre el tumor y el hueso subyacente. El
tumor suele llegar a alcanzat grandes ta-
maiios. Por el contrario el osteosarcoma
periosteal suele ser mds pequefio, usual-
mente entre 5-10 cm. de dimension ma-
xima, medida en el sentido del eje del
hueso y no se produce un envolvimien-
to del hueso. Aparece como una lesion
radioluciente, con expansién de la masa
tumoral en los tejidos blandos. Se suele
apreciar una matriz mineralizada en la
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base de la lesion que aparece como €s-
piculas insertas en la superficie del cor-
tex.

Histologicamente, el osteosarcoma
parostal es una neoplasia predominan-
temente fibroblastica, de bajo grado
(1-2) y en la que suele producirse
abundante formacion de hueso tumoral
y escasa proliferacion condroblastica.
Por el contrario el osteosarcoma perios-
tal es una neoplasia predominantemen-
te condrobldstica, de mediano grado
(2-3) y con escasa produccion de osteoi-
de o hueso tumoral.

El osteosarcoma de alto grado de la
superficie de los huesos UNNI y cols.,
1977, es un raro tumor que presenta his-
toldgicamente una imagen semejante al
del osteosarcoma central (convencional)
de alto grado (3-4).

Con respecto al osteosarcoma cen-
tral (convencional), este es un tumor de
alto grado histologico y se origina en la
medular del hueso.

En relacion al condrosarcoma yuxta-
cortical (periosteal) ya hemos sefialado
la controversia existente y nuestra opi-
nién al respecto. _

El condrosarcoma periférico, JAFFE,
1958, es un tumor maligno no infre-
cuente que se desarrolla en el caperu-
zOn cartilaginoso de un osteocondroma.
Tiene un pediculo de hueso esponjoso,
en continuacion con el hueso de la cavi-
dad medular, y se origina generalmente
en la regidn metafisaria de un hueso
plano, particularmente el ileon.

~ El osteosarcoma desarrollado sobre
un osteocondroma es una rarisima
eventualidad, DAHLIN, 1980, (4), LAU-
FER, 1978, (9) y en €l al igual que en el
condrosarcoma desarrollado sobre un
osteocondroma se reconocerd el pedicu-
lo de hueso esponjoso en continuidad
con el hueso de la cavidad medular.

Finalmente el condroma yuxtacorti-
cal (periosteal) es mds comun que el
condrosarcoma yuxtacortical y afecta
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mas frecuentemente los huesos largos de
la mano y del pie. Suele alcanzar un ta-
maifio menor que el condrosarcoma pe-
riosteal (por lo general hasta 5 cm.). Y
si bien puede presentar ciertas atipias,
las células presentan un solo niucleo,
siendo infrecuentes las células binuclea-
das y no se observan mitosis. Se han
descrito escasos casos que presentaran
recidivas, probablemente debido a una
excision incompleta. NOSANCHUK, vy
KAUFER, H. 1969, (12). Ademas, esta
claro que en ellos no se encuentra

osteoide. ) :
El osteosarcoma periosteal presenta

una evolucion algo mejor que el osteo-
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sarcoma convencional y peor que el os-
teosarcoma parostal (tabla 1).

La terapéutica . sugerida por UNNI, y
cols., 1976, (18) es de reseccion en blo-
que, si es técnicamente posible, y si no,
amputacion o desarticulacion.

En nuestro caso fue preciso practicar
una desarticulacion, ya que la alta loca-
lizacidn en la metafisis superior del fé-
mur, hizo imposible la reseccion en blo-
que o la amputacién.

Sobre la aplicacion de quimiotera-
pia, no es valorable todavia. NORMAN
JAFFE, 1980, (8) aplica quimioterapia,
en los tumores de alto grado.
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