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Resumen

Introduccion: el osteosarcoma es la neoplasia maligna pri-
maria de hueso mas comun en jovenes. La presentacion
en tejidos no 6seos comprende del 2 al 5% de todos los
osteosarcomas y menos del 1% de todos los sarcomas de
partes blandas. En raras ocasiones se presenta como un
tumor superficial, siendo necesario hacer diagnostico dife-
rencial con entidades benignas, como el granuloma piégeno
osificante, y neoplasias malignas, con diferenciacion sarco-
matoide como el carcinosarcoma y el melanoma desdife-
renciado. El diagnéstico preciso requiere correlacion de las
caracteristicas histolégicas, macroscopicas y de imagen de
la neoplasia, siendo de gran relevancia ya que el comporta-
miento bioldgico y el tratamiento difiere al del osteosarcoma
6seo y al de neoplasias desdiferenciadas.

Caso clinico: presentamos el caso de un hombre de 52
afos con osteosarcoma extraesquelético superficial, con
caracteristicas radioldgicas y patoldgicas caracteristicas de
esta neoplasia.

Conclusiones: el osteosarcoma extraesquelético superfi-
cial es extremadamente raro, representa menos del 10%
de los osteosarcomas extraesqueléticos, la evaluacion his-
toldgica y los estudios de imagen son obligatorios para el
diagnostico, y la historia clinica es util tanto para descartar
diagnosticos diferenciales como para contribuir al diagnosti-
co definitivo. En este paciente se diagnostico osteosarcoma
extraesquelético superficial con base a criterios histoldgi-
cos. Sin embargo, los pocos hallazgos reportados impiden
conocer los factores pronosticos.

Abstract

Background: Osteosarcoma is the most common primary
malignant bone neoplasm in young people. Presentation in
non-bone tissues comprises 2 to 5% of all osteosarcomas
and less than 1% of all soft tissue sarcomas. On rare occa-
sions it presents as a superficial tumor, making it necessary
to make a differential diagnosis with benign entities, such as
pyogenic granuloma ossificans, and malignant neoplasms,
with sarcomatoid differentiation such as carcinosarcoma
and dedifferentiated melanoma. Accurate diagnosis requi-
res correlation of the histological, macroscopic and imaging
characteristics of the neoplasm, which is of great relevance
since the biological behavior and treatment differ from that
of bone osteosarcoma and dedifferentiated neoplasms.
Clinical case: We present the case of a 52-year-old man
with superficial e xtraskeletal o steosarcoma, w ith radiolo-
gical and pathological characteristics characteristic of this
neoplasm.

Conclusions: Superficial e xtraskeletal o steosarcoma is
extremely rare, representing less than 10% of extraskeletal
osteosarcomas, histological evaluation and imaging studies
are mandatory for diagnosis, and clinical history is useful
both to rule out differential diagnoses and to contribute to
the diagnosis. definitive. Superficial extraskeletal osteosar-
coma was diagnosed in this patient based on histological
criteria. However, the few findings reported prevent us from
knowing the prognostic factors.
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El osteosarcoma extraesquelético (EOS, por sus siglas
en inglés) es un sarcoma primario de tejido blando que
produce osteoide tumoral o hueso, que no esta asociado
a otro sarcoma como resultado de la desdiferenciacion de
este. La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) define
al osteosarcoma extraesquelético como una neoplasia
mesenquimatosa maligna caracterizada por la produccion
de osteoide o matriz 6sea que no tiene contacto con el sis-
tema esquelético. Corresponde aproximadamente a entre
el 1y el 2% de los sarcomas de partes blandas y del 3 al
4% de los osteosarcomas. Ocurre generalmente en adultos
de mediana edad, en las extremidades vy, tipicamente, es
de grado histoldgico alto.! En comparacion con el osteosar-
coma derivado del hueso, el osteosarcoma extraesquelético
tiene peor prondstico.?

La localizacion mas comun del EOS son los tejidos blan-
dos de las extremidades inferiores, predominantemente
muslo (46%), seguido de las extremidades superiores
(20%) y retroperitoneo (17%), pero pueden presentarse en
cualquier parte del cuerpo.3

Se han notificado casos de EOS en la vesicula biliar, el
mesenterio, el diverticulo vesical, el es6fago, el ovario, el
recto, la mama y la orbita.3* Desde el punto de vista cli-
nico se presenta como tumor palpable en plano superficial e
indoloro, a menos que afecte algun nervio o presente ulce-
racion, con limitacién a la movilidad, especialmente si se
encuentra cerca de una articulacion.

Las caracteristicas radioldgicas pueden variar y depen-
den de la ubicacion y el tamafo del tumor. Con las placas
simples se hace evidente la presencia de un tumor con
mineralizacion que no esta en contacto con estructuras
6seas. En estudios de tomografia se identifica la presencia
de tumor con bordes definidos y densidades heterogéneas,
localizado en planos superficiales, con calcificaciones en su
interior, sin contacto con el hueso. Estas caracteristicas no
son especificas, sin embargo, la presencia de mineraliza-
cion en neoplasias de tejidos blandos es un dato que puede
sugerir la existencia de tejido 6seo en el tumor. Por otro
lado, para poder apoyar el diagnéstico de sarcoma osteogé-
nico extraesquelético es necesario evidenciar el no contacto
de la neoplasia con el hueso. Hay que mencionar que el
osteosarcoma extraesquelético en su variante superficial es
sumamente infrecuente y no posee caracteristicas clinicas
ni radiologicas distintivas.

Se ha descrito recurrencia local del 45 al 70% y pre-
sencia de metastasis hasta del 80%. El pulmodn es el sitio
mas comun de metastasis (80-88%), otros sitios con menor
frecuencia son: tejidos blandos y hueso (8-19%), higado
(8-17%), peritoneo y glandula suprarrenal (< 5%).5 También
se ha reportado metastasis cerebral con resultado clinico
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fatal en un paciente con osteosarcoma extraesquelético en
glandula paroétida.®

La supervivencia a 5 afios oscila entre el 12 y el 77%.
En cuanto a su evolucion y tratamiento, los datos son limita-
dos al tratarse de una neoplasia poco comun, sin embargo,
la mayoria de los autores proponen la reseccion quirudr-
gica como unico tratamiento efectivo. Segun lo descrito en
los casos publicados, su comportamiento postquirirgico
es variable, fluctuando entre ausencia de recidiva hasta
recurrencia local e, incluso, metastasis a 6rganos distales.
Hoy en dia, la utilidad de la quimioterapia y radioterapia
es incierta.” La edad de presentacion mayor a 60 afios, la
presencia de metastasis al momento del diagnéstico y el
tamafo del tumor mayor a 5 centimetros, confieren un peor
prondstico. Dado lo infrecuente de la neoplasia, los facto-
res pronosticos son poco conocidos y no comparables con
los sarcomas de tejidos blandos no éseos.

Caso clinico

Paciente hombre de 52 afos, con antecedente de dia-
betes mellitus tipo 2 de reciente diagndstico en tratamiento
con metformina. Niega antecedente de traumatismo, radia-
cion o lesion previa en la zona afectada. Refiere que hace
un afo percibié la aparicion de una lesién tipo pustula en
el antebrazo izquierdo con crecimiento lento y progresivo,
hasta formar un tumor de 5 x 5 cm, sin dolor ni limitacién
al movimiento. Posteriormente hubo incremento del tamafio
de la lesién y se agregd hemorragia y salida de liquido tur-
bio. Se realiz6 radiografia (Rx) y tomografia axial compu-
tada (TAC) que reveld una lesion en antebrazo izquierdo
en tercio medio y distal, de 15 x 10 cm, con aumento de la
vascularidad, presencia de calcificaciones y areas de cor-
pusculos aéreos en la periferia hacia la porcion cubital, con
compresion de grupos musculares, sin contacto con estruc-
turas éseas (figura 1).

Se realizé biopsia con la que se envié a valoraciéon a
nuestro hospital donde se realizé6 amputacion supra troclear
izquierda.

Se recibid al paciente en el departamento de Anatomia
Patologia, asi como el producto de amputacion supratro-
clear izquierda, en la superficie externa de la cara dorsal
del antebrazo se identifica un tumor exofitico de 14 x 15
cm que protruye a través la piel, con superficie lobulada
gris café, de bordes bien definidos. Al corte, la superficie es
heterogénea con areas sélidas café marron que alternaban
con areas blanco gris cavitadas, en la base se identifico una
zona blanco-hialina de aspecto condroide. La consisten-
cia de la neoplasia era heterogénea, alternando zonas de
consistencia blanda con otras pétreas. La lesion se localizé
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Figura 1 Estudios de imagen del osteosarcoma extraesquelético

La figura (A) representa una radiografia de antebrazo izquierdo que muestra una neoplasia de tejidos blandos independiente de estructuras
6seas. La figura (B) representa una tomografia axial computarizada que muestra area de calcificacion independiente de tejido 6seo

predominantemente en el tejido celular subcutaneo, recha-
zando tendones sin infiltrarlos, bien delimitada, no encap-
sulada y no se identificd contacto de la lesion con el hueso
(figura 2).

Los cortes histologicos demuestran una neoplasia
mesenquimatosa, heterogénea, formada por células dis-
puestas en fasciculos cortos que alternan con grupos disco-
hesivos, separados por osteoide. Las células son ovoides y
poliédricas con escaso citoplasma eosindfilo, con nucleos

Figura 2 Imagen macroscépica del osteosarcoma extraesquelético

hipercromaticos con atipia y con presencia de mitosis atipi-
cas. Focalmente, hay presencia de matriz condroide y célu-
las gigantes multinucleadas tipo osteoclasto (figura 3).

Posterior a la cirugia, el paciente cursé con neuropatia
de dificil control y dolor de miembro fantasma, por lo que se
le dio en manejo por clinica del dolor. No se report6 recu-
rrencia local ni metastasis después de 6 meses de segui-
miento. A diferencia de los osteosarcomas 6seos, en esta
neoplasia no se identificd beneficio con tratamiento adyu-

En la figura (A) se representa un corte en fresco y la figura (B) un corte postfijacion con formol. Se muestra una neoplasia bien delimitada
cuyos bordes desplazan tendones y musculos subyacentes, sin involucrar el hueso, la superficie es heterogénea con areas de necrosis,

calcificacion y hemorragia
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Figura 3 Imagen microscoépica del osteosarcoma extraesquelético

o
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Corte tefiido con hematoxilina y eosina (19 x) que muestra una
neoplasia conformada por fasciculos con produccién de osteoide y
areas de calcificacion. Las células neoplasicas con atipia, pleomor-
fismo y abundantes mitosis atipicas

vante con quimioterapia,” por lo que no se consideré su
aplicacion en el paciente. El paciente esta en vigilancia por
los servicios de sarcomas y cuidados paliativos del hospital.

Discusion

ElI EOS es una neoplasia poco frecuente que representa
solo entre el 1y el 2% de los sarcomas de tejidos blandos y
del 2 al 4% de los osteosarcomas. Es mas comun en hom-
bres de la sexta década de la vida, se presenta como una
lesién grande en tejidos blandos profundos de extremida-
des inferiores, con alta tasa de recurrencia local y metasta-
sis a distancia.' La mayoria se originan de novo, sin previa
exposicion a radiacion.’®

Nuestro paciente es un hombre en la sexta década de
la vida, al ser una variante superficial en extremidad supe-
rior lo convierte en una neoplasia excepcional, los datos
pronésticos reportados son: la edad del paciente mayor a
60 afos, el tamafio del tumor mayor a los 5 cm y la pre-
sencia de metastasis; en nuestro paciente el tamafio de
la lesion fue de 15 cm en eje mayor, sin metastasis al
momento del diagndstico, con margenes quirurgicos nega-
tivos, por lo que se espera que tenga buen prondstico con
una supervivencia libre de enfermedad de 3 a 5 afios, sin
embargo, estas variables prondsticas pueden estar sujetas
a sesgo cuando se evaluan en series de poblacion peque-
Aas, por lo que los oncdlogos clinicos y patdlogos deben
tener en cuenta estas caracteristicas al momento de reali-
zar la aproximacion diagndstica

En 1984, Cahan et al. propusieron tres criterios diagnos-

ticos para EOS: la neoplasia debe surgir del tejido blando
y no estar conectada con el hueso, la morfologia del tumor
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debe ser la misma que la del osteosarcoma y el tumor debe
producir osteoide o matriz cartilaginosa.'® Nuestro caso
cumple con todos los criterios citados por Cahan et al. y la
OMS, ya que el tumor no esta en contacto con el hueso e,
histoldgicamente, se identifica osteoide formado por células
mesenquimatosas malignas.

Cuando el EOS surge en tejidos blandos profundos se
deben considerar como diagndsticos diferenciales los sar-
comas desdiferenciados con componentes heterdlogos,
como es el caso del liposarcoma desdiferenciado o el tumor
maligno de vaina de nervio periférico. En estos casos se
deben identificar areas en las que se distinga el componente
lipomatoso o la diferenciacion neurogénica. En los casos
en que estos componentes son escasos se puede recurrir
a estudios adicionales para reconocerlos.'” En el caso del
liposarcoma desdiferenciado, la deteccion de amplificacion
de MDM2 y CDK4 por estudios de inmunofluorescencia in
situ, y en los tumores malignos de vaina de nervio perifé-
rico la pérdida de expresién de H3K27ME3, son estudios
complementarios que apoyan su diagnostico.'® En el caso
que nos ocupa, se descartaron estas posibilidades ya que
en el muestreo amplio de la neoplasia sdlo se identifico el
componente de sarcoma osteogénico.

Los diagnosticos diferenciales obligados a descartar en
un EOS superficial son la metastasis o la extension cuta-
nea de un tumor que se origina en el hueso o tejido blando
profundo. Estos deben excluirse clinica y radiolégicamente
antes de realizar el diagndstico de EOS.1°

Otra neoplasia para considerar es el carcinoma sarco-
matoide ya que en casos singulares puede mostrar dife-
renciacion osteosarcomatosa heteréloga en cuyo caso la
correlacion clinica y el muestreo extenso de la lesion son de
gran utilidad. Los carcinomas con diferenciacién osteosarco-
matosa heteréloga como el carcinoma de células basales, o
el carcinoma de glandulas sudoriparas deben excluirse con
la ausencia de un epitelio maligno en un muestreo extenso
de la lesion.?°

El melanoma maligno desdiferenciado también es una
consideracion diagndstica, la presencia de un componente
de melanoma ya sea in situ o invasor, asi como los antece-
dentes del paciente ayudan en la distincion.'®

Entre las lesiones benignas que se prestan a diagnoéstico
diferencial esta la osificacion metaplasica secundaria a un
traumatismo, radiacion o inflamacion, sin embargo, en este
caso el material 6seo corresponde a hueso maduro y no a
osteoide maligno como se observa en el EOQS.20

La miositis osificante y los pseudotumores fibro6oseos
son otras entidades benignas que pueden inducir a confu-
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sion diagnostica, sin embargo, ambos tienen un “fendmeno
de zonificaciéon”, en el que las areas celulares de células
fibroblasticas/miofibroblasticas predominan en el centro,
mientras que en la periferia se observan areas maduras
osificantes con borde osteoblastico. El EOS no demuestra
fenédmeno de zonificacion distribuyéndose el osteoide en
forma irregular.'®

Se han informado casos raros de granulomas piégenos
osificantes; estos se distinguen por la proliferacion lobu-
lar polipoide de pequefios vasos sanguineos de tamafo
capilar. Finalmente, la necrosis y las figuras mitéticas son
hallazgos frecuentes en el osteosarcoma, pero deberian
estar ausentes en los tumores benignos.?

El EOS superficial es una neoplasia extremadamente
rara con muy pocos casos reportados, como se represen-
tan en el cuadro I. Los EOS primarios suelen aparecer de
novo, pero también sobre piel con antecedente de trauma-
tismo o cicatrices previas. En nuestro paciente, la neopla-
sia surgié sobre piel previamente normal. La agresividad
del EOS ha sido bien demostrada, con una mortalidad que
alcanza el 75 % en cinco afios, siendo el tamafo del tumor
el unico factor prondstico considerado confiable.®

La importancia en el diagnéstico adecuado y temprano
radica en tratar de realizar una cirugia en la cual los bordes
quirdrgicos sean negativos, como en cualquier otra neopla-
sia, con lo cual se reduce al minimo el riesgo de recidiva. El
uso de la biopsia no es util en el diagndstico por la hetero-
geneidad de la lesion.

Sin embargo, no hay evidencia de que un diagndstico
temprano favorezca una mejor evolucién, debido al com-
portamiento incierto de esta neoplasia, ya que como lo
describieron Riddle et al., en 2009, el osteosarcoma extraes-

quelético incluso menor a un centimetro puede debutar con
metastasis. Todavia queda mucho por descubrir sobre las
caracteristicas clinicas y la historia natural del osteosar-
coma extraesquelético, por lo que los reportes de caso son
de gran importancia para futuros descubrimientos y analisis.

Conclusiones

El osteosarcoma extraesquelético superficial es extre-
madamente raro, representa menos del 10% de los EOS,
la evaluacion histoldgica, asi como los estudios de imagen,
son obligatorios para el diagndstico, y la historia clinica es
Util tanto para descartar diagnosticos diferenciales como
para contribuir al diagndstico definitivo.

En nuestro paciente se diagnostic6 osteosarcoma
extraesquelético superficial con base en criterios histoldgi-
cos al mostrar una proliferacion tumoral maligna compuesta
por células atipicas y pleomorficas con presencia de oste-
oide. Los pocos hallazgos reportados impiden conocer los
factores pronosticos.
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Cuadro | Casos reportados de osteosarcomas extraesqueléticos superficiales
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