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RESUMEN

Introduccion. Las lesiones pseudotumorales 6seas (LPO) son una entidad poco
comdn que se presenta con mayor frecuencia en pacientes pediatricos. Se
caracterizan por una proliferacion 6sea benigna capaz de simular malignidad. La
presentacion clinica de las LPO varia segun la localizacion y el tamafio de la lesion,
pudiendo incluir dolor, deformidad dsea y limitacion funcional. Su diagndstico es
complejo y requiere una evaluacion exhaustiva que incluya informacion clinica,

radiologica e histopatoldgica.

Objetivos. Este trabajo de fin de grado tiene como principal objetivo estudiar el
abordaje diagndstico de las LPO en pacientes pediatricos, con un enfoque especifico
en el diagnostico diferencial del fibroma condromixoide (CMF), las osteomielitis
(OM) por micobacterias y los callos de fractura patolégicos en pacientes con

mielomeningocele (MMC).

Material y métodos. Se realiza una revision bibliogréfica sistematica de la literatura
disponible con el fin de obtener una compresion mas profunda de las caracteristicas
clinicas, radiologicas e histopatologicas de estas lesiones y de los métodos

diagnosticos mas adecuados para su identificacion.

Discusion. El diagnostico diferencial de las lesiones Gseas sospechosas de
malignidad con predomino metafisario supone un desafio para los profesionales
médicos. Para abordar este problema, se desarrolla un algoritmo diagndstico basado
en la literatura existente. Asimismo, se analizan las diferentes técnicas de imagen
disponibles, destacando las caracteristicas clinicas e imagenoldgicas mas relevantes
para determinar el diagnéstico preciso de dichas lesiones.

Conclusiones. El abordaje diagnostico de las LPO en pacientes de edad pediatrica
requiere de una evaluacion clinica y radioldgica detallada, ademas de una alta
sospecha clinica, para llegar a un diagnostico diferencial preciso y, por lo tanto, a un

tratamiento optimo.

Palabras clave: lesiones pseudotumorales Oseas; paciente pediatrico; fibroma
condromixoide; osteomielitis por micobacterias; callos de fractura en el

mielomeningocele.



ABSTRACT

Introduction. Benign bone pseudotumors (BPT) are a rare entity that occurs more
frequently in pediatric patients. They are characterized by a benign bone proliferation
that can simulate malignancy. The clinical presentation of BPT varies according to
the location and size of the lesion and may include pain, bone deformity, and
functional limitation. Its diagnosis is complex and requires a thorough evaluation

including clinical, radiological, and histopathological information.

Objectives. The main objective of this bachelor's thesis is to study the diagnostic
approach of BPT in pediatric patients, with a specific focus on the differential
diagnosis of chondromyxoid fibroma (CMF), mycobacterial osteomyelitis (OM), and

pathological fracture calluses in patients with myelomeningocele (MMC).

Material and Methods. A systematic literature review is conducted to obtain a
deeper understanding of the clinical, radiological, and histopathological
characteristics of these lesions and the most appropriate diagnostic methods for their

identification.

Discussion. The differential diagnosis of bone lesions suspicious of malignancy with
metaphyseal predominance poses a challenge for medical professionals. To address
this problem, a diagnostic algorithm is developed based on the existin g literature.
Likewise, the different available imaging techniques are analyzed, highlighting the
most relevant clinical and imaging features to determine the accurate diagnosis of

such lesions.

Conclusions. The diagnostic approach of BPT in pediatric patients requires a
detailed clinical and radiological evaluation, as well as a high clinical suspicion, in

order to reach an accurate differential diagnosis and, therefore, an optimal treatment.

Keywords: benign bone pseudotumors; pediatric patients; chondromyxoid fibroma;

mycobacterial osteomyelitis; fracture calluses in myelomeningocele.
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1. INTRODUCCION

Los traumat6logos especializados en Ortopedia Infantil se enfrentan a lesiones
tumorales Oseas de caracter tanto benigno como maligno, asi como a patologias no
tumorales que simulan malignidad, a lo largo de toda su carrera profesional. Dada la
rareza de estas entidades y el estrés que supone tanto para el profesional como para la
familia diagnosticar una patologia tumoral, mas aun en edad infantil, es importante
plantear un enfoque sistematico a la hora de evaluar radiol6gicamente este tipo de
lesiones. Esta aproximacion diagnostica debe complementarse siempre que sea
preciso mediante pruebas de imagen avanzadas que permitan orientar el diagnostico
y tratamiento de los pacientes, evitando asi estudios de imagen y procedimientos

invasivos innecesarios (1).

Las lesiones dseas benignas en pacientes pediatricos presentan una amplia
variabilidad, que abarca desde lesiones estaticas, tales como los fibromas no
osificantes (FNO), que se caracterizan por un comportamiento inalterable durante
toda la infancia, hasta lesiones localmente agresivas, como la osteomielitis (OM) o
los quistes dseos aneurismaticos (QOA), cuyo crecimiento progresivo persiste hasta

que son intervenidos quirdrgicamente (2).

Para los profesionales del Servicio de Traumatologia y Ortopedia Infantil del
Hospital Universitario de Cruces (HU Cruces), el correcto diagndstico de estas
enfermedades sigue suponiendo un gran reto. Pese al mayor conocimiento que se
tiene actualmente sobre este tipo de lesiones y el considerable avance técnico que
han experimentado las diferentes técnicas diagnosticas en las Ultimas décadas,
muchas de estas entidades comparten un gran numero de caracteristicas
imagenoldgicas con lesiones tumorales dseas primarias, dificultando en gran medida

su diagndstico.

La larga experiencia de la que se dispone en este centro ha permitido discernir cuéles
son las patologias que requieren un mayor grado de sospecha diagndstica. Asi pues,
de entre todas las lesiones pseudotumorales 6seas (LPO) conocidas, los profesionales
de este servicio muestran especial preocupacion ante patologias como el fibroma
condromixoide (CMF), las OM debidas a micobacterias o las iméagenes de
consolidacion atipicas en pacientes con defectos del tubo neural (DTN).



Todas ellas presentan una etiologia y manifestaciones clinicas diferentes. No
obstante, en un diagndstico radiologico preliminar, su similitud con procesos

tumorales 6seos despierta la intranquilidad de los clinicos.
1.1. EVALUACION INICIAL DE LAS LESIONES OSEAS

La evolucion clinica que presenten los pacientes puede ser de gran ayuda en el
enfoque diagndstico inicial. Mas de la mitad de las lesiones dseas son benignas,
siendo las méas frecuentes el osteocondroma, el FNO, la histiocitosis de células de
Langerhans, el quiste éseo simple (QOS) y el QOA (2, 3). Normalmente, estas
lesiones se presentan de forma asintomatica, si bien es cierto que existen lesiones
6seas benignas de comportamiento mas agresivo como el CMF. Estos cuadros de
mayor agresividad pueden asociar dolor leve, sordo y lentamente progresivo que
puede emporar durante el descanso nocturno. Asimismo, pueden asociar 0 no
fracturas Oseas patoldgicas. Lesiones benignas como los QOA vy el condroblastoma
pueden manifestarse de manera similar. En los tumores 06seos malignos, es
caracteristico que el dolor despierte a los pacientes por la noche, siendo en estos
casos un dolor mas rapidamente progresivo. Los sintomas a nivel sistémico son mas

indicativos de patologia maligna, reumética u OM (2).

En el momento de la exploracion fisica, es fundamental estudiar el crecimiento de
estos pacientes, examinar detenidamente la localizacion y tamafio de la lesion, el
grado de inflamacién o deformidad, la amplitud de movimiento articular y el
compromiso neurovascular que pueda existir en la zona afectada. Hallazgos como la
presencia de nodulos linfaticos regionales son sugestivos de procesos infecciosos o
sistémicos (2, 3).

1.1.1. Evaluacién inicial de los tumores 6seos benignos

En la evaluacion inicial de los tumores 0seos benignos es importante tener en cuenta
que, en muchas ocasiones, se diagnostican de manera accidental durante la
evaluacion de un traumatismo u otra patologia. Cuando muestran sintomatologia,
caracteristicamente asocian dolor e inflamacion a nivel local, deformidad o fracturas
patoldgicas. En caso de complicarse con fracturas, puede producirse un aumento del

edema y de la cantidad de productos sanguineos perilesionales, lo que dificulta el



diagnostico por imagen. Ante esta circunstancia, serd necesario un diagnostico
diferencial de mayor amplitud. No obstante, la edad de los pacientes, la localizacion
de la lesion en el hueso y las caracteristicas radiograficas generales permiten reducir
el diagnostico diferencial en numerosas ocasiones (véase Figura 1) (véase Anexo 1)
(2, 3).

Figura 1. Localizacion habitual de los tumores dseos en pacientes pediatricos (adaptado de 2, 5, 6, 7).
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1.1.2. Evaluacion inicial de las osteomielitis

En la evaluacién inicial de pacientes que presentan OM, con frecuencia, el
diagndstico no esta claro. La presentacion clinica puede ser tardia y los signos y
sintomas inespecificos, por lo que es esencial un alto indice de sospecha y un
estrecho seguimiento de la evolucién clinica de estos paciente para poder establecer

el diagnostico (4).

1.1.3. Evaluacidn inicial de las fracturas dseas en pacientes con defectos del tubo

neural

Los nifios con DTN u otros trastornos neuromusculares corren un alto riesgo de sufrir

fracturas clinicamente silentes en las extremidades inferiores. En aquellos casos en



los que la fractura se produce a nivel de la fisis existe la posibilidad de que se formen
grandes hematomas subperiosticos, pudiendo presentar caracteristicas similares a las
de las OM. Ademas, dado gque no suelen existir antecedentes de traumatismo previo,
el diagnostico puede ser confuso. Frente a estas situaciones, los profesionales
médicos deben tener en consideracion los potenciales hallazgos clinicos y
radiologicos de las fracturas a nivel fisario en estos pacientes para poder llevar a

cabo una evaluacion y tratamiento adecuados (8).
1.2. DIAGNOSTICO DE LAS LESIONES OSEAS

El estudio de una lesién dsea debe ser multidisciplinar, en donde el traumat6logo
infantil, el radidlogo y el patélogo colaboran para establecer un diagnostico. En la
mayoria de los casos, el diagnostico diferencial de una lesion 6sea puede acotarse en
funcién de las caracteristicas radiograficas generales de la lesidn (3). No obstante, es
importante que los profesionales encargados de lidiar con estas lesiones se
familiaricen con su aspecto radiol6gico, puesto que no siempre presentan patrones de
imagen tipicos (2, 3). Por todo esto, la mayor precision en el diagnéstico de las
lesiones Oseas infantiles se ha demostrado en los centros especializados en tumores

06seos (3).

A la hora de estudiar lesiones en el hueso, es imprescindible la eleccion de una
adecuada prueba de imagen. Actualmente, la radiografia simple se sigue
considerando la prueba diagndstica de primera linea a la hora de definir las
caracteristicas y evaluar la verdadera naturaleza de una lesion Gsea primaria. El
aspecto radiogréafico tipico de las lesiones dseas benignas incluye un borde
esclerético o bien definido, con una zona nitida de transicion entre hueso normal y
patolégico y ausencia de reaccidén peridstica. Las lesiones Oseas de mayor
agresividad, por su parte, presentan un borde lesional mal definido, reaccién
peridstica acompafada de destruccion cortical y posible afectacion de partes blandas
(vease Tabla 1). Si a nivel radiolégico una lesion es claramente benigna, no deberian

de ser necesarias pruebas de imagen adicionales (3).

La tomografia computerizada (TC) es Util en casos en los que se necesite de
informacion radiografica 6sea mas detallada. En zonas anatdmicamente complejas

puede ser complicado obtener imagenes por medio de radiografias simples debido a



la superposicion de estructuras. La TC, ademas, permite definir con mayor precision
la localizacién de las lesiones, asi como la afectacion peridstica, cortical o medular
del hueso. De hecho, la TC es mas resolutiva que la resonancia magnética (RM) en la
evaluacion de una erosion cortical sutil, el diagndstico de fracturas patolégicas no
desplazadas, especialmente si la cortical es muy fina, o la deteccién de grados de
mineralizacion minimos en la matriz 6sea. En cuanto a su uso conjunto con otros
métodos diagndsticos, la TC se considera la mejor modalidad para guiar las biopsias
Oseas. Sin embargo, por motivos de higiene radioldgica, la indicacién de una TC en
pacientes pediatricos debe ser estricta, limitdndose la exploracién a la zona en la que
se encuentra la lesion a estudio (3).

Tabla 1. Caracteristicas radiograficas tipicas de las lesiones dseas malignas y benignas (2).

Caracteristicas Lesiones dseas malignas o agresivas * Lesiones 6seas benignas

Borde bien definido o esclerdtico
Borde Mal definido Zona aguda de transicion entre hueso
normal y patolégico

A menudo presente (espiculacion
Reaccion periéstica | cortical, interrupcion de la cortical, Ausente **
triangulo de Codman)

Presente  (patron  “apolillado” o | Normalmente no existe destruccion

Destruccion cortical .
permeable) cortical

Lesidn en el cartilago o cortical 6sea. No

Extension Se extiende a tejidos blandos se extiende a tejidos blandos

* Las lesiones 6seas agresivas incluyen: quiste 6seo aneurismatico, condroblastoma, fibroma condromixoide y
tumor de células gigantes. **La ausencia de reaccién peridstica no excluye malignidad.

La RM es la técnica de imagen de eleccién cuando se sospecha de un tumor 6seo
maligno al tratarse de la mejor prueba para estudiar la extension tumoral. Ademas, es
la modalidad méas sensible a la hora de valorar cambios en la médula 6sea (MO) y
tejidos blandos circundantes. Es importante tener en consideracion que para realizar
una RM en nifios pequefios suele ser necesaria la sedacion. Del mismo modo, al
tratarse de estructuras de menor tamafio la dificultad para obtener imagenes de

calidad aumenta (3).

Pese a que la RM se considera la prueba de imagen mas avanzada, a menudo no es la

mas especifica. Un gran numero de lesiones (como el edema, el pus o las



infiltraciones tumorales) se manifiestan con una baja intensidad de sefial en las
imagenes ponderadas en T1 y una alta intensidad de sefial en T2, lo que las convierte
en lesiones bastante inespecificas. Por tanto, el estudio y diagnostico de los tumores
0seos mediante RM debe acompafiarse de una radiografia o de un examen por TC
con el objetivo de reducir los posibles errores diagnésticos asociados al uso
exclusivo de laRM (3).

En relacién con el control postquirurgico de las lesiones tumorales, tanto la TC como
la RM son técnicas utiles. La TC puede detectar areas sutiles de nueva destruccion
6sea en la interfase hueso-cemento. La RM, por su parte, presenta una alta
sensibilidad a la hora de detectar cambios en las imagenes ponderadas en T2 pese a
la inespecificidad de los hallazgos. Aunque no se recomienda la administracion de
contraste en el estudio inicial de las lesiones 6seas, algunos autores abogan por su

uso en el estudio de recidivas tumorales. (3).

Ademaés del diagnostico mediante pruebas de imagen, es imprescindible la obtencion
de toda informacion clinica relevante con respecto a la lesion. La anamnesis adquiere
especial importancia dentro de este punto, en donde se debe preguntar por posibles
traumatismos locales, evolucion del tamafio lesional o por la presencia de sindromes
tumorales familiares (por ejemplo, neurofibromatosis tipo 1, Sindrome de Li-
Fraumeni). Siempre que sea posible, se deberan visualizar pruebas radioldgicas y

examenes analiticos previos del paciente (3).

Finalmente, en funcién de la historia clinica y del grado de sospecha, puede que sea
necesario plantear la obtencion de una biopsia diagndstica de la lesion. Las
circunstancias en las que se encuentra indicada la toma de una biopsia 6sea son las

siguientes (9):

- Cuando existen dudas significativas sobre el diagndstico de una lesion
benigna o maligna.

- Cuando la distincion histologica entre los posibles diagnosticos pueda alterar
el curso previsto del tratamiento.

- Cuando se requiere la confirmacién definitiva del diagnostico antes de

emprender un determinado tratamiento.



1.3. TRATAMIENTO GENERAL DE LAS LESIONES OSEAS

El tratamiento de las lesiones Gseas, al igual que su estudio, suele realizarse de forma
multidisciplinar (3). La mayoria de las lesiones 6seas benignas pueden controlarse de
forma conservadora mediante observacion. Ocasionalmente, puede ser necesario el
legrado o la escision de lesiones de gran tamarfio, préximas a una articulacion o con
caracteristicas premalignas. Las lesiones que afectan a méas del 50% del didmetro del
hueso pueden requerir de legrado, relleno o injerto 6seo debido al riesgo que

presentan de desarrollar una fractura patoldgica (10).
2. OBJETIVOS

El objetivo principal de este trabajo es el estudio de las caracteristicas clinicas y
radiologicas del CMF, las OM causadas por micobacterias y las lesiones Gseas en

pacientes pediatricos con disrafismo espinal.
Los objetivos especificos son:

- Conocer el diagndstico diferencial de las lesiones dseas benignas.
- Elaborar un algoritmo diagndstico aplicable a la practica clinica que permita

una mejor aproximacion a las patologias pseudotumorales 6seas infantiles.

3. METODOS

3.1. BUSQUEDA BIBLIOGRAFICA

Para la elaboracién de este trabajo se ha procedido a realizar una revision
bibliografica sisteméatica de la literatura disponible que permitiese esclarecer los
objetivos planteados. Para ello, se ha llevado a cabo una basqueda exhaustiva en las
bases de datos digitales de PubMed y ClinicalKey y consultado la aplicacion
UpToDate en busca de publicaciones relevantes y actualizadas. La bibliografia
incluida en este estudio consta de literatura publicada en inglés, incluyendo estudios,
revisiones, series de casos e informes de casos. Los térmicos y palabras clave
empleados en la busqueda bibliografica se adjuntan en el Anexo 2. En relacion a las
imagenes recogidas en el trabajo, se tuvo acceso al banco de imagenes diagnosticas

perteneciente al Servicio de Traumatologia y Ortopedia Infantil del HU de Cruces.



Con el proposito de elaborar un protocolo diagnostico que optimice el manejo inicial
de las lesiones Oseas pseudotumorales en edad pediatrica, se ha examinado el
planteamiento expuesto en el Manual de Urgencias Pediatricas tanto del Hospital
Universitario 12 de Octubre como del Hospital Universitario Virgen del Rocio con
respecto a la patologia traumatoldgica. Asimismo, se ha consultado el algoritmo de
triaje pediatrico en los Servicios de Urgencias propuesto por la Sociedad Espafiola de

Urgencias Pediatricas.
3.2. CRITERIOS DE INCLUSION Y EXCLUSION

Previa seleccion del material bibliografico, se han establecido una serie de criterios a
cumplir para los textos recopilados (veéase Anexo 2). La bibliografia seleccionada, a
excepcion de los protocolos de urgencias descritos en el apartado de Busgueda
Bibliografica, ha sido publicada en su préactica totalidad en inglés en un periodo
previo maximo de 10 afios. En algunos casos, ante la falta de literatura en relacion
con ciertas patologias, como las secuelas ortopédicas de los mielomeningoceles, ha
sido necesario ampliar este espacio de tiempo. Ademas de la fecha de publicacion,
los textos incluidos en el estudio tratan la patologia y su presentacion en pacientes
pediatricos y adultos jovenes menores de 24 afios. Aquellos textos que, tras la lectura
preliminar del abstract y pese a cumplir con los criterios de busqueda, no se
adecuaban a los objetivos del trabajo fueron finalmente descartados. Del mismo

modo, se ha excluido la literatura que presentaba referencias duplicadas.

Figura 2. Diagrama de flujo de la seleccion bibliografica.

BIBLIOGRAFIA SELECCIONADAEN BIBLIOGRAFIA SELECCIONADA EN
PubMed Y ClinicalKey UpToDate
N=95 N=13

BUSQUEDA INICIAL

BIBLIOGRAFIA TOTAL SELECCIONADA
N =108
BIBLIOGRAFIA EXCLUIDA
N =66

N=54
Estudios no adecuados a los objetivos
del trabajo tras la lectura del abstract

N=12
Referencias duplicadas

BIBLIOGRAFIAINCLUIDA EN EL
TRABAJO
N=42

APLICANCDO
CRITERIOS DE INCLUSION



4. FIBROMA CONDROMIXOIDE

El fibroma condromixoide (CMF) es un tumor benigno poco frecuente de origen
cartilaginoso descrito por primera vez en el afio 1948 por Jaffe y Lichstenstein.
Supone menos del 0,5% del total de tumores 6seos y menos del 2% de los tumores
6seos benignos (2, 11, 12).

Se trata de un tumor que predomina en la region metafisaria de huesos largos, siendo
rara su aparicion en el esqueleto axial (13). Es més frecuente en la zona metafisaria
de tibia proximal y fémur, suponiendo un 40% de los casos, siendo la segunda
localizacion en frecuencia de aparicion el pie, en un 17% de las ocasiones. Otras

localizaciones descritas son la pelvis, la columna vertebral o el esternon (2).

Respecto a la franja de edad de aparicion del CMF, es més frecuente su diagnéstico
en pacientes de entre los 10 y 30 afios de edad (2). La tasa de morbilidad es mayor en
los pacientes de sexo masculino, siendo la proporcion entre hombres y mujeres de

aproximadamente 1,3:1 (2, 11).

Los pacientes que presentan CMF, tipicamente, aquejan inflamacion local y dolor
persistente (2). En casos menos frecuentes de aparicion de CMF en columna sacra, se
han descrito sintomas urinarios, parestesias en la region glatea, ciatalgia o paralisis
de las extremidades inferiores (14). No obstante, en funcién de la localizacion del

tumor, este puede manifestarse como una tumefacciéon o masa indolora (2).
4.1. DIAGNOSTICO

El diagnostico inicial ante la sospecha de una tumoracion 6sea sugestiva de CMF se
basa en la realizacion de radiografias simples minimo en 2 proyecciones diferentes
2,9).

Radiograficamente, el CMF impresiona como una neoplasia 6sea de caracteristicas
benignas. Inicialmente, suele presentarse como una lesion geografica puramente
osteolitica, bien circunscrita, de forma ovalada y excéntrica en la metéfisis de huesos
largos (véase Figura 3). En aproximadamente un 80% de los pacientes se puede

observar la aparicion de un borde escleroso, mientras que en un 60% de los casos se
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puede apreciar septacion (pseuotrabeculacién) intralesional. Ocasionalmente puede
simular un fibroma no osificante con aspecto burbujeante (2, 15).

El CMF tiende a extenderse hacia el hueso cortical, pudiendo presentar apariencia
festoneada y reaccion periostica en un 50% de los pacientes. A diferencia de otras
lesiones de origen cartilaginoso, el CMF rara vez se manifiesta radiolégicamente con
calcificaciones intralesionales (2-15% de las lesiones). En casos donde la lesion se

localiza superficialmente, si es posible observar calcificaciones en su interior (15).

Figura 3. Lesion osteolitica en metafisis distal de tibia izquierda en un nifio de 11 afios (banco de
imagenes diagndsticas del HU Cruces).

(A, B) Radiografia simple. Proyecciones AP y lateral de tibia izquierda distal. Lesién litica excéntrica en vertiente
lateral de metafisis distal tibial izquierda, de contornos bien delimitados, margen de transicién estrecho y algo
escleroso (flechas negras). No asocia aparente reaccién periéstica ni clara masa de partes blandas valorable.
Ante las caracteristicas radiolégicas benignas de la lesion, plantea diagnéstico diferencial entre quiste dseo,
defecto fibroso cortical, displasia fibrosa y granuloma eosindfilo.

Cuando el CMF afecta a huesos tubulares mas pequefios como las costillas o el
peroné, el aspecto radiografico tipico de este tipo de tumoraciones puede no
visualizarse. En estos casos, el tumor puede invadir todo el ancho del hueso,
afectando ambas superficies y dificultando el diagnéstico (12). Por otro lado, se han
descrito casos de CMF con afectacién vertebral, manifestandose radiograficamente
como lesiones atipicas con capacidad de extension mas alla del periostio
(vease Figura 4) (16).
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Teniendo en cuenta la presentacion radiologica del CMF, se debe incluir como
posible diagndstico de aquellas lesiones Gseas que se encuentran, principalmente, en
la metéafisis proximal de la tibia. Por tanto, junto al CMF, el diagndstico diferencial
de las lesiones dseas a nivel metafisario abarca patologias como el condrosarcoma
mixoide, CMF-like u osteosarcoma condroblastico, el condroblastoma, la displasia
fibrosa, el FNO, el tumor de células gigantes, el QOA, el QOS y la OM (2, 17).
Considerando el amplio grupo de patologias con similares caracteristicas
radiogréficas, el diagnostico definitivo del CMF no debe realizarse exclusivamente

por medio de imégenes de radiologia simple (16).

Figura 4. TC prequirdrgica de la columna cervical (11).

(A) TC. Corte sagital. Lesion compatible con fibroma condromixoide en cuerpo vertebral C7 y disco intervertebral
C7/T1 (flecha roja). (B) TC. Corte coronal. Lesion compatible con fibroma condromixoide en cuerpo vertebral C7
y disco intervertebral C7/T1 (flecha roja). (C) TC. Corte axial. Lesion compatible con fibroma condromixoide en
cuerpo vertebral C7 (flecha roja).
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Ante esta necesidad de caracterizar con una mayor sensibilidad este tipo de lesiones,
se puede recurrir a técnicas de imagen avanzadas como la TC, la RM o la tomografia
de emisidn de positrones (PET) (14).

La TC permite visualizar con mayor detalle las caracteristicas 6seas del CMF,
presentandose habitualmente como una lesion osteolitica (14). La RM por su parte,
permite el estudio de extension del CMF a estructuras adyacentes y mejorar su
caracterizacion. Tipicamente se manifiesta como una masa Osea lobulada bien
definida. Suele observarse una lesion hipointensa en imagenes ponderadas en T1,
hiperintensa en T2 y con realce heterogéneo en las secuencias postcontraste con
gadolinio (véase Figura 5) (14, 16). Por ultimo, el CMF se observa como una lesion

metabolicamente activa mediante el PET y el uso de fluorodesoxiglucosa (17).

Desafortunadamente, pese a que la RM puede ayudar a caracterizar la lesion
sugestiva de CMF, el diagnostico definitivo se debe llevar a cabo mediante estudios
histopatoldgicos (14, 15).

Figura 5. Lesion 6sea en metéfisis proximal tibial derecha en un nifio de 15 afios (5).

(A) RM. T1. Corte coronal. (B) RM. T2. Corte coronal. Lesion de baja intensidad de sefial en las im&genes
ponderadas en T1y de alta intensidad de sefial en T2, sugestiva de fibroma condromixoide (flechas negras).

A la hora de tomar muestras histoldgicas de la lesion, existe controversia en cuanto al
procedimiento a seguir, puesto que se desconoce si la ruptura de la capsula lesional
puede ocasionar siembra tumoral en tejidos adyacentes, tal y como se ha descrito en
tumores de mayor agresividad. Por tanto, con el objetivo de reducir el riesgo de

siembra recién mencionado y, en consecuencia, de recurrencia del tumor, el tracto de
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la biopsia debe ser correctamente identificado y resecado durante el procedimiento
quirargico definitivo (véase Figura 6) (16).
Figura 6. Control postquirirgico mediante RM en un nifio de 11 afios intervenido de fibroma

condromixoide 1 afio antes. Lesion sugestiva de recidiva tumoral (banco de imagenes diagnosticas del HU
Cruces).

RM. STIR (Short Time Inversion Recuperation). Corte sagital. Cambios postquirirgicos. Material de relleno en la
lesion (punta de flecha blanca), con dos zonas residuales craneal y caudal que sugieren resto/recidiva (flechas
blancas). Extension extra 6sea del material interpuesto de relleno (flecha amarilla) junto con fuga de material
mixoide propio del tumor (flechas negras). Reaccién periostica de tibia (punta de flecha amarilla).

Histologicamente, el CMF se define como un tumor benigno, de crecimiento lento,
localmente agresivo y formado, generalmente, por tejido compacto y eléstico de
color blanquecino. Se caracteriza por la presencia de I6bulos hipocrémicos de células
fusiformes o estrelladas con abundante material intercelular mixoide o condroide,
siendo raras las zonas definidas por cartilago hialino. Estos I6bulos se encuentran
separados entre si por tejido fibroso de mayor celularidad rico en células fusiformes
0 redondeadas, con un nimero y tamafio variable de células gigantes multinucleadas

(véase Figura 7). En ocasiones pueden existir calcificaciones microscopicas (11, 16).

En cuanto a las caracteristicas nucleares de las células, pueden existir areas lesionales
con nucleos hipercromaticos atipicos. Pese a que esta irregularidad es bastante
infrecuente, la caracteristica mas importante para distinguir el CMF de otras
neoplasias es el aspecto fusiforme de las células embebidas en la matriz

condromixoide. En caso de que tanto radiografica como histolégicamente se
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obtengan datos consistentes que orienten hacia el diagnostico de un CMF, esta atipia
citolégica no debe conducir a un diagndstico erroneo de condrosarcoma (16).

Figura 7. Corte histopatologico de una lesion sugestiva de fibroma condromixoide (14).

(A) Aumentos: 40x. Tejido lobular, tipica del fibroma condromixoide. (B) Aumentos: 40x. Zona de tejido mixoide
(abajo a la derecha), con cambios mixoides y vacuolas, que sugieren la presencia de células fusiformes.

4.2. TRATAMIENTO

El tratamiento de eleccion del CMF consiste en la reseccion quirdrgica de la lesion.
No obstante, existen diferentes alternativas terapéuticas, desde el tratamiento
conservador mediante legrado ampliado de la lesién hasta la reseccion quirdrgica en
bloque. Las resecciones ampliadas se relacionan con un menor riesgo de recidiva
tumoral que el legrado intralesional, sin embargo, pueden originar un mayor déficit

funcional en el paciente (15, 17).

En los casos en los que se realiza curetaje intralesional, la recidiva tumoral descrita
se sitda entre el 20-80%, por lo que suele recomendarse la reseccion quirdrgica de la
tumoracion, especialmente en pacientes pediatricos, los cuales tienen una mayor
predisposicion a sufrir una recurrencia tumoral. En caso de recaida, el tratamiento de
eleccion es la reintervencion quirdrgica. Pese a que en aquellos tumores no
candidatos a cirugia se ha optado en ocasiones por emplear la radioterapia como
tratamiento, debido a su posible relacion con el posterior desarrollo de un

condrosarcoma de alto grado no se propone su uso en casos de CMF (15, 16, 17).

Teniendo en cuenta el amplio porcentaje de posibles recidivas se recomienda el
seguimiento de los pacientes tras el tratamiento. Se aconseja la realizacion de una
RM previa a la cirugia y una RM de seguimiento con el fin de evaluar posibles
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indicios de recurrencia que pudieran pasar desapercibidos por medio de la TC. Las
secuencias que se consideran necesarias para la realizacion de este estudio son T1
con saturacion grasa precontraste y postcontraste en todos los planos, T2 y STIR en

planos axiales y coronales (véase Figura 8) (15).
La degeneracion maligna del CMF es rara, presentandose en un 1-2% de los casos,

misma frecuencia que en cualquier otro tipo de tumor 6seo benigno (17).

Figura 8. Control postquirirgico mediante RM en un nifio de 11 afos intervenido de fibroma
condromixoide 1 afo antes (banco de imagenes diagnésticas del HU Cruces).

(A) RM. T1. Corte coronal. (B) RM. DP. FS. Corte coronal. (C) RM. DP. Corte sagital. (D) RM. STIR. Corte
sagital. Cambios postquirtrgicos. Intenso edema y colecciones en compartimento extensor. Material de relleno
en la lesion (puntas de flecha blanca), con dos zonas residuales craneal y caudal que sugieren resto/recidiva
(flechas blancas). Extension extra 6sea del material interpuesto de relleno (flechas amarillas) junto con fuga de
material mixoide propio del tumor (flechas negras). Reaccion peridstica de tibia (puntas de flecha amarilla).



Tabla 2. Caracteristicas del fibroma condromixoide en las

diferencial (15).

16

pruebas de imagen y su diagnéstico

Radiologia simple y TC

RM

Lesidn litica con patrén geografico
Margenes bien definidos
Lesion ovalada o redondeada

T1: lesién hipointensa
T2: lesion hiperintensa
T1 con contraste (Gadolinio):

Mérgenes bien definidos

Puede presentar calcificaciones en
palomita de maiz, en anillo y en arco
No comportamiento agresivo

No destruccion cortical

No componente de partes blandas
Rara extensién cortical

Fibroma Septacion o pseuotrabeculacion - Realce periférico nodular en un
condromixoide intralesional 70% de casos
No destruccion cortical - Realce heterogéneo u
No componente de partes blandas homogéneo en un 30% de casos
Rara extensién cortical - Captacion reducida en zonas
calcificadas o margenes
esclerosos
Lesiones liticas en un 50% de casos T1: lesion hipointensa
Destruccién cortical T2: lesién de intensidad variable
Afectacion de partes blandas T1 con contraste (Gadolinio):
Matriz calcificada: calcificaciones en - Realce moderado-intenso
anillo y en palomita de maiz heterogéneo
Condrosarcoma | Aspecto apolillado El realce puede observarse en la
Reaccion peridstica periferia (en forma de llanta) y/o
Fracturas patolégicas en los septos intralesionales
Mineralizacién intramural de la matriz
Endostio festoneado, afectando a > 2/3
del espesor cortical
Realce heterogéneo en TC con contraste
Lesidn litica bien definida T1: lesién de sefial intermedia
Lesion lisa o lobulada T2: lesién de intensidad variable
Condroblast Puede presentar una fina cubierta T1 con contraste (Gadolinio):
ondrobiasioma | esclerstica - Realce heterogéneo moderado,
Puede observarse calcificaciones pudiendo realzarse el hueso
intralesionales adyacente o el edema de partes
Puede observarse endostio festoneado blandas
Rara extension cortical - Puede presentar niveles fluido-
fluido
Generalmente lesidn puramente litica Mérgenes bien definidos
Lesién pequefia (< 5 cm) Mérgenes lobulados
Lesién litica con patrén geogréfico Las calcificaciones serén hipointensas
Puede ser expansiva El cartilago condroide sera hipointenso en
Puede aparecer endostio festoneado, todas las secuencias
Condroma afectando < 2/3 del espesor cortical

T1: lesién hipointensa
T2: lesién hiperintensa
T1 con contraste (Gadolinio):
- Patron con realce variable
El realce puede observarse en la
periferia (en forma de llanta) y/o
en los septos intralesionales
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5. LESIONES OSEAS POR MICOBACTERIAS

La osteomielitis (OM) causada por micobacterias es una infeccién localizada en el
hueso. Suele producirse a consecuencia de bacterias que penetran el hueso por via
hematogena, aunque la inoculacion directa, generalmente traumatica (también
quirdrgica) o la invasion local a partir de un foco infeccioso contiguo (por ejemplo,
celulitis, sinusitis o enfermedad periodontal) suponen vias alternativas de infeccion.
Otros factores de riesgo de OM no hematdgena son las fracturas abiertas que
requieren reduccion quirdrgica, implantes ortopédicos (como clavos o tornillos) o

heridas punzantes (18).

Debido a la gran irrigacion vascular de la placa de crecimiento de los huesos largos
en la poblacion infantil, la OM hematdgena es mas frecuente en este grupo de edad
en comparacion con la poblacion adulta. Méas de la mitad de los casos pediatricos se
producen en menores de cinco afios y una cuarta parte en menores de dos afos. Sin
embargo, la OM es poco frecuente en lactantes menores de 4 meses sin factores de
riesgo subyacentes. Atendiendo al sexo, los nifios se ven afectados casi dos veces

mas que las nifias (18).

Con respecto a la fisiopatologia de la OM hematdgena en huesos largos, esta
comienza con la siembra de bacterias a nivel metafisario (véase Figura 9). Se
desconoce el mecanismo exacto de infeccidn, pero se sugiere que las células
endoteliales permiten el paso microbiano. Ademas, traumatismos o émbolos a este

nivel pueden predisponer al desarrollo de un nidus para la infeccion (18, 19).

El foco de infeccion en la metafisis conduce posteriormente a una celulitis en la MO.
Este exudado inflamatorio a nivel medular provoca un aumento de la presion
intramedular, que fuerza su salida hacia la cortical dsea, pudiendo causar la fractura
del periostio. Durante este proceso, se pueden desarrollar areas de necrosis 0sea en
los focos de infeccion. El hueso desvitalizado resultante, conocido como secuestro
0seo, puede visualizarse radiograficamente, pudiendo estar rodeado por hueso de

nueva formacion Ilamado involucro (18).

En los recién nacidos, la infeccion suele propagarse desde la metéfisis a las

articulaciones adyacentes a través de los vasos transfisarios presentes en el momento
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del nacimiento. En los nifios de mayor edad, los capilares transfisarios desaparecen,
por lo que la infeccion suele limitarse a la metafisis. Ademas, la cortical mas gruesa
y el periostio mas denso limitan la propagacion a los tejidos blandos y articulaciones

contiguas (18).

Figura 9. Patogénesis de la osteomielitis aguda en nifios (18).

A .

Epifisis
Placa de crecimiento epifisario
Metéfisis
Arteria y venas o
nutricias Diéfisis

(A) Durante un episodio de bacteriemia, las bacterias se depositan en la metafisis a partir de los vasos
metafisarios (arteria y vena nutricias). (B) Se desarrolla un foco de infeccion en la metéfisis, que conduce a una
celulitis en la médula 6sea. (C) El exudado es forzado lateralmente a través de los sistemas de Havers y canales
de Volkmann y hacia la cortical del hueso debido al aumento de presion intramedular, donde puede llegar a
romper el periostio.

Tabla 3. Factores de riesgo para el desarrollo de osteomielitis hematdgena por micobacterias.

Factores de riesgo genéticos

Mutaciones que interfieran en la produccion y sefializacion de IFN-gamma
Mutaciones que interfieran en la produccion y sefializacién de IL-12
Mutaciones que interfieran en la sefializacion STAT

Sindrome MonoMAC

Enfermedad granulomatosa crénica

Inmunodeficiencias adquiridas

Autoanticuerpos dirigidos contra IFN-gamma
Inmunosupresién iatrogénica, incluidos los corticosteroides y los inhibidores del TNF-alfa
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Tabla 3. Continuacion. Factores de riesgo para el desarrollo de osteomielitis hematégena por
micobacterias.

Comorbilidades médicas

Virus de la inmunodeficiencia humana/sindrome de inmunodeficiencia adquirida
Malnutricién

Tumores malignos

Diabetes mellitus

Los factores de riesgo en neonatos (< 30 dias de edad)

Parto complicado

Prematuridad

Infeccion cutanea

Catéter venoso central

Anomalias del tracto urinario

Infeccién materna activa en el momento del parto

Los factores de riesgo de osteomielitis hematdgena en lactantes mayores y nifios

Enfermedad de células falciformes

Trastornos por inmunodeficiencia, como la enfermedad granulomatosa crénica
Sepsis

Traumatismo leve coincidente con bacteriemia

Catéteres vasculares permanentes, incluidos los de hemodialisis

IFN: interferon; IL: interleucina; STAT: Transductor de Sefiales y Activador de la Transcripcion; MonoMAC:
deficiencia de linfocitos B y NK, monicitos y células dendriticas; TNF: factor de la necrosis tumoral.

La OM subaguda o crénica se asocia en ocasiones con la formacion de un absceso
intrabseo conocido como absceso de Brodie (véase Figura 10). Este absceso se
caracteriza por presentar una zona central de supuracion y necrosis contenida y

encapsulada por tejido de granulacion y esclerosis (18).

Mas del 80% de los casos de OM hematdgenas se producen en la metéafisis de huesos
largos, siendo el fémur y la tibia los huesos mas frecuentemente afectados. La
presentacion "clasica” de la OM engloba: hallazgos focales de inflamacién dsea
(calor, hinchazén, aumento de la sensibilidad local) y limitacion de la funcién (por

ejemplo, cojera o uso limitado de la extremidad) (20).
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Figura 10. Absceso de Brodie (18).

(A) Radiografia simple, proyeccion lateral. (B) Radiografia simple, proyeccion AP. Lesion ovoide radiolucida en
la cavidad medular de la metadiafisis proximal de la tibia (flechas amarillas) con reaccién peridstica asociada
(puntas de flecha amarilla). En la parte anterior se advierte una de alteracion cortical focal (flecha discontinua).

5.1. INFECCIONES OSEAS POR MYCOBACTERIUM TUBERCULOSIS

La tuberculosis (TB) 6sea es una enfermedad que lleva acompafiando a la humanidad
durante siglos. Investigadores han llegado a extraer ADN de Mycobacterium
tuberculosis (M. tuberculosis) a partir de lesiones dseas de humanos que vivieron
hace mas de 9.000 afios (19, 21, 22).

La TB oOsea es la tercera forma mas frecuente de TB extrapulmonar, siendo la
enfermedad de Pott (infeccidn tuberculosa que afecta a la columna vertebral) su
presentacion mas habitual. Esta entidad comprende aproximadamente la mitad de los
casos de TB 0sea. La segunda forma de TB musculoesquelética méas frecuente es la
artritis tuberculosa, seguida de la osteomielitis tuberculosa extraespinal (22, 23).

Pese a considerarse el territorio del Pais Vasco endémico para la infeccion por TB, la
presentacion Osea aislada es infrecuente, observandose principalmente en adultos
jovenes inmunodeprimidos. Esta infeccion puede simular otras causadas por un
germen comun al inicio o una patologia tumoral en casos en los que la evolucion del

cuadro es crénica (23).
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Por lo general, el principal mecanismo por el que se desarrolla una TB dsea es por la
siembra en hueso de M. tuberculosis a partir de una infeccion hematégena
concomitante. En la mayoria de los casos, los pequefios focos de infeccion son
controlados mediante procesos inmunitarios adaptativos locales, dando lugar a una
infeccion subclinica. Tras la infeccion primaria, la respuesta inmunitaria celular suele
contener los focos reactivadores. En aquellas situaciones en las que la inmunidad
celular se encuentra alterada, la bacilemia puede conducir a la reactivacién y siembra
en sitios santuario, incluidos huesos y articulaciones. La TB osteoarticular puede
manifestarse durante la infeccion primaria, aunque lo mas frecuente es la
reactivacion de bacilos latentes mucho después del brote inicial de la enfermedad
(19, 21, 22).

Se han descrito dos tipos de afectacion dsea y articular asociada a la infeccion
tuberculosa: el tipo caseoso exudativo y el tipo granular. El tipo caseoso exudativo se
caracteriza por destruccion osea, inflamacion local, formacion de abscesos, y
sintomas constitucionales; el cual se da con mayor frecuencia en nifios. El tipo
granular, por su parte, es mas insidioso y menos destructivo, siendo menos frecuente

la formacion de abscesos e incidiendo més en adultos (22).

Cuando la TB se presenta en el hueso suele ser a modo de osteitis crénica con un
largo retraso diagnostico. Se manifiesta con dolor y/o hinchazén que progresa
lentamente hasta que los sintomas se agravan. Cuando la TB dsea se manifiesta como
una lesion 6sea aislada, 1o mas frecuente es que afecte al fémur o a la tibia. En
algunos casos, la infeccion 6sea puede extenderse a los tejidos blandos contiguos o
incluso a las articulaciones adyacentes. No obstante, en la literatura se han descrito
casos de lesiones tuberculosas osteoliticas en localizaciones como la sinfisis pubica,
la articulacion sacroiliaca o el codo, asi como la afectacion simultdnea de varios

huesos, pudiendo conducir al diagndstico erroneo de neoplasias metastasicas (22).
5.2. INFECCIONES OSEAS POR MICOBACTERIAS NO TUBERCULOSAS

Las micobacterias no tuberculosas (MNT) son un amplio grupo de organismos muy
extendidos en el medio ambiente (23, 24). El nimero de especies de MNT
reconocidas asciende a méas de 120 y alrededor del 60% han sido identificadas como
patogenos humanos (25). No obstante, la gran heterogeneidad entre las mismas
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dificulta el estudio sistematico de estas infecciones. Asimismo, las infecciones
causadas por MNT no se consideran de declaracion obligatoria, por lo que se

desconoce su incidencia exacta (21).

La infeccion humana por MNT se adquiere por exposicion ambiental, aunque la
fuente especifica de infeccion no suele identificarse con facilidad (25), pudiendo
causar una amplia variedad de infecciones en funcion de la especie de MNT
implicada y del estado inmunitario del huésped. En individuos inmunocompetentes,
la enfermedad puede presentarse como enfermedad pulmonar (90%), linfadenitis o
infeccion de la piel, tejidos blandos y/o huesos. Los individuos
inmunocomprometidos, por su parte, pueden presentar cualquiera de estos sintomas,

aunque la enfermedad puede manifestarse también como infeccion diseminada (24).

Las infecciones osteoarticulares causadas por MNT pueden producirse, al igual que
M. tuberculosis, por via hematégena. No obstante, la diseminacion a partir de un
foco infeccioso contiguo o la infeccion por via linfatica tras la inoculacion
percutanea del microorganismo (mordeduras animales, inoculacion traumatica por
vectores ambientales) proporciona otra via de infeccién para las MNT. Esta via
alternativa de infeccion se debe a la ubicuidad de estas micobacterias en el medio
ambiente, donde viven de forma comensal en suelo y agua (19, 21). Ademas, a
diferencia de la OM tuberculosa, la infeccion por MNT no parece tener fases de

infeccion primaria seguidas de infeccion latente y posterior reactivacion (24).

La infeccidbn musculoesquelética por MNT es una afeccion muy poco frecuente,
siendo el carpo o la mufieca las localizaciones més frecuentes de presentacion (25).
La OM vertebral, por su parte, ocurre con menor frecuencia en comparacion con
M. tuberculosis y normalmente se presenta en pacientes inmunodeprimidos con
infecciones diseminadas (21). Mas atipicas aun son las OM que tienen lugar en
localizaciones como la clavicula o la cadera, las cuales representan menos del 1% del
total de infecciones dseas. La rareza de estas lesiones, sus sintomas inespecificos y su
sorprendente parecido con enfermedades quisticas comunes, como tumores 0seos y
enfermedades metabdlicas como el raquitismo, dificultan y retrasan el diagndstico
(26).
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En cuanto a la sintomatologia, la OM debida a MNT por inoculacion directa suele
presentarse de forma indolente. Los pacientes pueden quejarse de dolor sordo en la
zona afectada, con o sin relacion con el movimiento. También puede haber sintomas
locales como aumento de la sensibilidad, calor, eritema e hinchazén. Del mismo
modo, la fiebre no es constante entre los pacientes. Los sintomas suelen aparecer a
las pocas semanas del traumatismo desencadenante, pero en algunos casos se han

reportado incluso afios después (24).

Dado que las MNT rara vez se tienen en cuenta como posible etiologia en las
infecciones de los tejidos blandos y/o los huesos, es frecuente que se produzcan
retrasos en el diagndstico (24). Ademas, su diagnostico precoz y preciso es dificil de
Ilevar a cabo debido al curso clinico indolente que suelen presentar estas infecciones,
demorandose el tratamiento especifico una media de 10 meses segun la literatura
(25).

5.3. DIAGNOSTICO

Muchas lesiones dseas benignas, como las OM por micobacterias, pueden
confundirse con procesos neoplasicos mas preocupantes como el osteosarcoma o el
sarcoma de Ewing. Distinguir entre una OM hematdgena y un tumor 6seo es dificil
cuando no hay antecedentes de traumatismo, signos de infeccion local, lesiones
pulmonares o extrapulmonares sugestivas de TB (27). Dentro de los posibles
diagnosticos a tener en cuenta frente a un cuadro clinico de estas caracteristicas se
encuentran los tumores 0seos malignos, el absceso de Brodie o neoplasias

hematoldgicas (véase Tabla 4) (19).

El diagnostico de OM por micobacterias se plantea en pacientes que presentan
sintomas constitucionales como irritabilidad, pérdida de apetito o de actividad, con o
sin fiebre acompafante; sintomas y signos de inflamacion focal en hueso (sobre todo
cuando hay aumento de la sensibilidad, calor, eritema o inflamacion); y limitacion
funcional. La confirmacién del diagnéstico, en cambio, se establece a partir de la
combinacion de hallazgos clinicos y radiograficos sugestivos de infeccion dsea, el
aislamiento microbioldgico en el hueso afectado por medio de cultivos y una

adecuada respuesta al tratamiento empirico (4, 22).
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Tabla 4. Diagnéstico radiolégico diferencial de la osteomielitis. Tumores dseos (4).

Patologia Aspectos diferenciales de la osteomielitis

Tumores 6seos benignos

Displasia fibrosa - Ausencia de sintomatologia aguda

Osteoma osteoide - Falta de respuesta a la terapia antimicrobiana
Osteoblastoma - Caracteristicas histopatoldgicas
Condroblastoma

Fibroma condromixoide

Histiocitosis de células de Langerhans - Caracteristicas histopatolégicas

Tumores éseos malignos

- Sintomas intermitentes
Osteosarcoma - Falta de respuesta a la terapia antimicrobiana
- Caracteristicas histopatoldgicas

Con respecto a la evaluacion inicial de un paciente con sospecha de OM por
micobacterias, se deben incluir tanto pruebas de laboratorio como radiografias de las
zonas afectadas. Los andlisis de sangre pueden mostrar marcadores de inflamacion
en rangos normales o ligeramente elevados. El recuento de leucocitos periféricos
suele ser normal y la velocidad de sedimentacion glomerular (VSG) puede
encontrarse normal o elevada (19). Ademas, la medicion de los diferentes
marcadores inflamatorios séricos en el momento del diagnostico permite disponer de
valores de referencia con los que poder comparar posteriormente la respuesta al

tratamiento (22).

Existe la posibilidad de realizar la prueba de tuberculina, también conocida como
prueba de Mantoux, en los pacientes con sospecha de TB dsea. Un resultado positivo
contribuiria a su confirmacion, mientras que un resultado negativo no descartaria la
infeccion. Por tanto, el diagnostico por imagen desempefia un papel de especial
importancia, permitiendo describir las caracteristicas de las lesiones y la posible

afectacion de las partes blandas circundantes (19).

Deben realizarse radiografias de la region o regiones afectadas como estudio de
imagen inicial para excluir otras posibles causas de dolor (por ejemplo, tumores
0seos o fracturas) (4). Las principales caracteristicas radiograficas compatibles con la
OM por micobacterias incluyen la presencia de reaccion peridstica, el desarrollo de
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esclerosis y lesiones de patron osteolitico. Estos dos hallazgos sugieren infeccion
subaguda/crénica. No obstante, estas particularidades no suelen ser evidentes al
inicio de los sintomas y no son especificas de las infecciones dseas por
micobacterias, puesto que pueden presentarse en otras patologias como las neoplasias
malignas, la artritis inflamatoria o la OM pidgena. Asimismo, la secuencia en la que
se desarrollan los diferentes cambios radiogréficos puede variar en funcion del hueso
que se vea afectado (4, 19). Otros hallazgos que pueden estar presentes son la
osteopenia, el estrechamiento del espacio articular, la inflamacion de partes blandas o

la presencia de quistes 6seos (19).

En el caso de los huesos largos en los nifios, aproximadamente a los 3 dias del inicio
de los sintomas se suele observar una pequefia zona de inflamacion profunda y
localizada de los tejidos blandos en la region de la metéfisis. De 10 a 21 dias tras el
inicio del cuadro se evidencia destruccion 6sea (lesiones osteoliticas, osteopenia),
reaccion peridstica, engrosamiento cortical y elevacion peridstica (véase Figura 11).

Transcurrido un mes, es posible observar datos de esclerosis litica (4).

Figura 11. Radiografia simple. Proyeccion lateral del peroné (4).

Radiografia simple realizada 4 dias tras el inicio de los sintomas en la que se aprecia reaccién peridstica y
adelgazamiento cortical del peroné (flechas negras).

Una radiografia anodina al inicio del cuadro no excluye la OM, por lo que en

cualquier nifio con sospecha de OM en el que las radiografias iniciales sean
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normales, independientemente de que se inicie 0 no un tratamiento antibidtico
empirico, debe ampliarse el estudio de imagen, normalmente con RM o

gammagrafia, lo antes posible (4).

Si esta disponible, la RM es la modalidad de imagen de eleccion cuando se precisa
de un estudio por imagen distinto de la radiografia simple debido a su alta
sensibilidad para detectar cambios patologicos en la MO gracias a la excelente
resolucion de contraste que ofrece. EI uso de contraste intravenoso no suele ser
necesario, pero puede ayudar a identificar abscesos intramedulares o intramusculares
(véase Figura 12) (4, 27).

Figura 12. Osteomielitis en una nifia de 9 afios con dolor de rodilla y fiebre (4).

(A) Radiografias simples de rodilla, proyeccion lateral y AP, sin hallazgos patoldgicos. (B) RM. T1. Se observa
una marcada disminucion de la intensidad de sefial en la metéfisis medial y la epifisis del fémur distal (flecha
blanca). Hay cierta afectacion de las partes blandas. (C) RM. T1 con contraste. Realce de la lesién tras la
administracion de contraste en metéfisis medial y epifisis del fémur distal (flecha amarilla).

La RM demuestra un excelente detalle anatomico y diferenciacion entre tejido
blando, MO y hueso. Las areas de inflamacion activa muestran una sefial disminuida

en las imagenes ponderadas en T1 y una sefial aumentada en las imagenes
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ponderadas en T2. Las secuencias de supresion de grasa, incluyendo las secuencias
STIR, disminuyen la sefial de la grasa y son mas sensibles para la deteccion de
edema de MO, el cual se observa como un aumento de sefial en dichas secuencias.
Ademas, permite visualizar la propia lesion 6sea y su relacion con el cartilago
articular y las partes blandas de alrededor (véase Figura 13) (4, 27). El signo de la
penumbra (zona de transicion de alta intensidad de sefial entre el absceso y la MO
esclerotica en imagenes ponderadas en T1) es caracteristico de la OM subaguda, lo
que puede ser util para diferenciar entre infecciones indolentes y neoplasias (véase
Figura 14) (4).

Figura 13. Translucencia litica en la osteomielitis (4).

(A) Radiografia simple, proyeccion
AP. Evaluacion inicial de un nifio
de 9 afios con fiebre y cojera que
demuestra una translucencia litica
en la metéfisis femoral distal
(flecha blanca). (B, C) RM. Corte
axial y coronal. Se observa la zona
de osteomielitis (punta de flecha
negra) y el edema medular
adyacente (flecha amarilla).

Zona de transicion con intensidad de sefial relativamente alta entre el
absceso y la médula dsea esclerdtica en la RM ponderada en T1 (flecha
negra).
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Por otro lado, las lesiones dseas asociadas a la TB se caracterizan por la rotura
cortical metafisaria con posterior esclerosis, aspecto que no estd presente en las

lesiones tumorales malignas (27).

Pese a que se prefiere la RM a la TC en la evaluacion de la sospecha de OM, la TC
delimita mejor los cambios en el hueso, pudiendo solicitarse en casos de destruccion
Osea significativa en las radiografias. Los hallazgos de la TC en la OM por
micobacterias incluyen aumento de la densidad de la MO, formacion de hueso nuevo

a nivel del periostio y purulencia periostica (véase Figura 15) (4).

Figura 15. Secuestro 6seo en un nifio con osteomielitis y artritis séptica (4).

(A, B) Radiografias simples, proyecciones AP y lateral. (C) TC. Osteomielitis femoral y artritis séptica de la rodilla.

La ecografia no suele ser Gtil en el diagndstico de la OM. Sin embargo, puede
identificar colecciones de liquido asociadas y puede emplearse junto a
procedimientos diagndsticos y terapéuticos de drenaje percutdneo y toma de

muestras (4).

El diagndstico de certeza es histoldgico tras el aislamiento o deteccion por PCR del

agente patogeno a partir de hueso, de una muestra de liquido subperiostico, de
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liquido articular o de sangre (4, 19). El gold standard para la deteccién de
micobacterias, tanto de M. tuberculosis como de MNT es el cultivo a partir de tejido
0seo (19, 24). En el caso de la TB, las muestras suelen presentar abscesos
granulomatosos, con o sin la identificacion de bacilos acido alcohol resistentes, y sin

presencia de células malignas (19).

Tabla 5. Caracteristicas de la osteomielitis en las pruebas de imagen (4).

Prueba de imagen Caracteristicas

Inflamacion profunda de los tejidos blandos (3 dias después del
inicio)

- Reaccién o elevacion periostica (10 a 21 dias después del inicio)
- Esclerosis litica (= 1 mes después del inicio)

Radiografia simple *

- Inflamacién de la médula dsea (disminucién de la sefial en las
imagenes en T1; aumento de la sefial en las imagenes en T2)

- Edema en médula y tejidos blandos

RM - Signo de la penumbra (zona de transicién de alta intensidad de
sefial entre el absceso y la médula dsea esclerética en T1)

- Con realce de gadolinio: ausencia de flujo sanguineo, indicativo
de necrosis 0 absceso

- Aumento de la densidad de la médula ¢sea

- Destruccion de la corteza

TC - Formacién de reaccion periostica (formacién de hueso nuevo)
- Purulencia periéstica

- Secuestro 6seo (hueso desvitalizado, esclerético)

- Acumulacion de liquido adyacente al hueso sin tejido blando
intermedio

- Engrosamiento del periostio

- Elevacion periéstica

Ecografia

* La secuencia de aparicién y el momento de inicio de los cambios radiograficos pueden variar segun la
localizacién de la infeccion y la edad del paciente.

5.4. TRATAMIENTO

Las deficiencias inmunoldgicas de los huéspedes, la resistencia a los antibidticos, la
toxicidad de los farmacos, la limitada penetracion de la medicacion en el hueso y la
escasez de evidencia clinica para guiar el tratamiento de los pacientes con
infecciones micobacterianas graves en hueso y articulaciones son los principales

obstaculos a la hora de tratar a estos pacientes (21).
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El abordaje inicial de las OM causadas tanto por M. Tuberculosis como por MNT es
la terapia antimicobacteriana (21, 22, 28, 29). Se recomienda realizar pruebas de
susceptibilidad antimicrobiana in vitro tras la obtencion de muestras. El enfoque para
la seleccion de la terapia antimicobacteriana para el tratamiento de la OM por M.
tuberculosis sigue generalmente el mismo enfoque que el de la TB pulmonar. No
obstante, la duracion del tratamiento depende de varios factores, como la extension
de la enfermedad, la respuesta a los antibioticos, la especie responsable, el estado
inmunitario del paciente y si se ha realizado un desbridamiento quirargico previo.
Por lo tanto, el tiempo Optimo de tratamiento para la TB dsea es variable, si bien es
cierto que para la mayoria de los pacientes que reciben farmacos de primera linea, es

suficiente un tratamiento de seis a nueve meses (19, 29).

Se justifica una mayor duracion del tratamiento (de 9 a 12 meses) en aquellos
pacientes que reciben regimenes que no incluyen rifampicina y/o para aquellos
pacientes con enfermedad extensa o avanzada, especialmente si resulta dificil evaluar
la respuesta al tratamiento (22, 28). Pese a todo, la duracidén Optima sigue siendo
objeto de debate (19).

En el caso de las MNT, el régimen antimicobacteriano especifico depende de la
especie de MNT aislada y de los resultados de las pruebas de sensibilidad
antimicrobiana in vitro (28, 29). Las MNT se suelen clasificar en micobacterias de
rapido o lento crecimiento. Entre los farmacos que se emplean en el tratamiento de
las MNT de répido crecimiento destacan el imipenem, amikacina, cefoxitina,
macrélidos (azitromicina y claritromicina), fluoroquinolonas (ciprofloxacino,
levofloxacino y moxifloxacino) y linezolid. Por su parte, los farmacos utilizados para
las MNT de lento crecimiento suelen ser la isoniazida, rifampicina, etambutol,
macrolidos, fluoroquinolonas, doxiciclina y sulfametoxazol/trimetoprima (23). En
ambos grupos de micobacterias es importante evitar la monoterapia debido al riesgo
potencial que existe de generar resistencias bacterianas (28, 29).

El papel de la cirugia en la OM tuberculosa es controvertido, ya que un amplio
porcentaje de pacientes responderan al tratamiento médico sin precisar finalmente de

una intervencion quirargica. No obstante, debido a la mayor resistencia intrinseca de
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las MNT, estas infecciones suelen requerir en un mayor numero de ocasiones de una

terapia combinada entre farmacos y un tratamiento quirdrgico (21).

Dentro de las opciones quirdrgicas, en funcion de la localizacién de la lesion, puede
indicarse la realizacion de un curetaje e injerto 6seo a nivel tanto metafisario como
diafisario, o una artrodesis articular en caso de que la lesion se encuentre a nivel
epifisario. La importancia de un tratamiento precoz radica en la posibilidad de lograr
la resolucion practicamente completa de la infeccién, preservando asi la
funcionalidad del hueso o de la articulacion. Actualmente no se dispone de
protocolos de tratamiento estandar ni de pronoésticos clinicos para esta enfermedad,
principalmente por tratarse de una patologia poco comun (25).

La respuesta al tratamiento puede evaluarse mediante marcadores clinicos como el
dolor, los sintomas constitucionales o la funcionalidad. Normalmente los pacientes
responden de manera paulatina al tratamiento, observandose mejoria clinica pasados
varios meses del inicio del tratamiento. El uso de marcadores inflamatorios en el
seguimiento de la respuesta terapéutica puede ser de interés, sin embargo, en el caso
de la tuberculosis su papel es limitado. Con respecto a las pruebas de imagen, el uso
de radiografias seriadas no es Util debido a que puede observarse un progreso de la
enfermedad a nivel radioldgico en casos en los que el tratamiento es el adecuado (22,
29).

6. LESIONES OSEAS EN PACIENTES CON DEFECTOS DEL
TUBO NEURAL

Los defectos del tubo neural (DTN) o disrafismos espinales son un grupo de
anomalias congénitas relativamente frecuentes que se desarrollan durante la quinta 'y
sexta semana de gestacion. Se deben a un cierre defectuoso de una porcion del tubo
neural, pudiendo afectar a las vértebras, la médula espinal, el craneo y/o el cerebro
(véase Figura 16) (30).

La prevalencia de los DTN es muy variable, reflejando diferencias en la
predisposicion genética, factores ambientales o posibilidad de intervencion medica.

Segln una revisiéon sistematica llevada a cabo en el afio 2016, la mediana de
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prevalencia de DTN en Europa se sitla en torno 9 casos por cada 10.000 nacidos
vivos (30).

La etiologia es multifactorial en relacion con factores genéticos, ambientales y
autoinmunes (véase Tabla 6). Los DTN pueden ser resultado de una anomalia
subyacente en una 0 méas vias implicadas en el correcto cierre del tubo neural, de una
alteracion genética o de una agresion ambiental que interrumpa este proceso de

cierre, incluso cuando la via responsable se encuentre intacta (30, 31).

Tabla 6. Factores de riesgo para el desarrollo de defectos del tubo neural (30).

Factores genéticos

Polimorfismos que afecten al metabolismo del folato
Metilacién del ADN
Anomalias cromosomicas

Sindromes relacionados con DTN

Sindrome de Meckel-Gruber

Sindrome de Jarcho-Levin

Sindrome de HARD (hidrocefalia, agiria y displasia retiniana)
Trisomias de los cromosomas 13y 18

Triploidias

Factores maternos

Déficit de folato

Fiebre/Hipertermia en el primer trimestre del embarazo
Diabetes pregestacional

Obesidad

Exposicion materna a pesticidas

Figura 16. Mielomeningocele en un recién nacido (32).
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6.1. SECUELAS ORTOPEDICAS DE LOS MIELOMENINGOCELES

Los pacientes que padecen mielomeningocele (MMC) sufren de paralisis intestinal,
vesical, motora y sensorial por debajo del nivel medular en el que se encuentra la
lesion. Ademas, pueden presentar otras lesiones de la médula espinal (por ejemplo,
diastematomielia o hidromielia) o anomalias estructurales del cerebro (por ejemplo,
hidrocefalia), pudiendo comprometer del mismo modo la funcion neurolégica (33).

Las anomalias ortopédicas en estos pacientes se deben a un desequilibrio de la accion
muscular alrededor de las articulaciones, paralisis y disminucién de la sensibilidad en
extremidades inferiores. Algunos de estos problemas son cronicos o lentamente
progresivos, mientras que otros pueden surgir de forma aguda debido a una

disfuncion neuroldgica progresiva (33).

La evaluacion ortopédica inicial debe incluir la identificacion del nivel de paralisis y
las posibles patologias asociadas. EI examen ortopédico peridédico de seguimiento
debe englobar la evaluacion de la funcién motora y sensorial, la amplitud de
movimiento de cadera, rodillas y tobillos, deformidades dseas e integridad de la piel
(33).

El principal objetivo de la atencion ortopédica de un paciente con MMC es tratar de
corregir aquellas deformidades que puedan interferir con la funcion de las
extremidades. Ademaés, el cirujano ortopédico debe controlar el equilibrio y la
deformidad de la columna vertebral. No obstante, este cuidado ortopédico se ve
dificultado por la presencia de multiples comorbilidades médicas que deben tenerse
en cuenta ante cualquier planificacion terapéutica. Por este motivo, la atencion
ortopédica, siempre que sea posible, debe prestarse como parte de un equipo

multidisciplinar, en colaboracion con neurocirugia, urologia y fisioterapia (33).
6.1.1. Fracturas 6seas patoldgicas en pacientes con mielomeningocele

Los profesionales médicos implicados en el manejo de estos pacientes deben prestar
atencion ante la aparicion de determinadas complicaciones, las cuales son mas
frecuentes en nifios con MMC en comparacion con la poblacion infantil general.
Atendiendo al objetivo principal de este trabajo, resultan de especial interés las

fracturas patologicas de huesos largos en extremidades inferiores que pueden sufrir
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estos pacientes debido a las contracturas articulares, la falta de sensibilidad
protectora y la disminucion de la densidad mineral 6sea (DMO) que presentan. Se ha
demostrado que los nifios con MMC tienen una DMO entre 1 y 2 desviaciones

estandar por debajo de la media poblacional para su edad (33).

Estas fracturas, especialmente frecuentes en pacientes con afectacion neuroldgica de
la médula espinal superior, pueden presentarse con hinchazén y enrojecimiento
notorios, pudiendo confundirse con celulitis, OM e incluso sarcomas, a la luz de
otros hallazgos clinicos. Ademas, puede aparecer fiebre, leucocitosis y aumento de la
VSG, retrasando asi el diagndstico (33, 34). Rara vez asocian dolor o traumatismo
previo (34).

6.1.1.1. Diagndstico

A la hora de realizar un diagndstico correcto las radiografias iniciales y las
posteriores radiografias de control son fundamentales, debido principalmente a que
los patrones de fractura que presentan estos pacientes son diferentes de los que se
observan en nifios sin afecciones neuroldgicas. En algunos estudios se ha observado
que la prevalencia de las fracturas se sita entre el 9% y el 20%, ocurriendo
habitualmente antes de los 9 afios de edad (34). Méas de la mitad de estas fracturas se
producen durante la fisioterapia 0 mientras el paciente se encuentra escayolado
siendo tratado por otra fractura (35). De especial importancia son las fracturas que
ocurren a nivel de la fisis de huesos largos, ya que puede comprometerse el
crecimiento 0seo, siendo habituales las fracturas tanto de fémur como de tibia (33,
36).

Las fracturas fisarias son méas dificiles de visualizar en una radiografia simple.
Suelen estar minimamente desplazadas debido al grosor del periostio y tienen lugar
cerca de la rodilla, localizacién infrecuente de fracturas en edad infantil.
Normalmente, lo Gnico que se observa de forma aguda es un ensanchamiento de la
fisis. Sin embargo, la mayoria de fracturas que ocurren en esta localizacion se
descubren durante el periodo subagudo, cuando el callo de fractura ha comenzado a
formarse. El aspecto radiografico de una fractura subaguda puede variar desde un
callo local abundante hasta una exuberante formacion 0sea subperidstica a lo largo

de toda la longitud del hueso afectado. Es en esta fase cuando los errores
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diagndsticos son frecuentes (véanse Figuras 17 y 18) (34, 35). En casos de duda
diagndstica en los que se opta por realizar una RM se puede observar un
engrosamiento de la fisis e irregularidad de la zona de calcificacion. El cartilago de la

fisis y el tejido fibrovascular yuxtametafisario se ven realzados con contraste (37).

Figura 17. Fémur izquierdo de una nifia de 5 afios con mielomeningocele a nivel de T12 (34).

(A) Radiografia simple, proyeccion AP. Fractura Salter-Harris tipo Il (flecha blanca) (véase Anexo 3) en la fisis
distal del fémur izquierdo. (B) Radiografia simple, proyeccion AP. Seguimiento tras 3 semanas de inmovilizacion
a nivel de la rodilla. Las imagenes muestran una extensa formacion 6sea subperiéstica que abarca gran parte de
la diafisis femoral (puntas de flecha amarilla).

El ensanchamiento metafisario puede simular numerosas patologias, como por
ejemplo displasia fibrosa, enfermedad de Gaucher, intoxicacion por metales pesados
y diversas displasias metafisarias. La formacion exuberante y desorganizada de callo
0seo puede confundirse con cuadros de raquitismo, escorbuto o sifilis. Ademas, estos
pacientes suelen presentar signos locales y sistémicos de inflamacion, que en
combinaciéon con las pruebas de imagen radiol6gicas, a menudo conducen al
diagndstico erréneo de OM u osteosarcoma (8, 34). Aunque en nifios predispuestos
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también puede darse la formacion de callos de fractura importantes, a medida que la
extremidad experimenta las fuerzas tensionales normales de carga el hueso se
remodela. En pacientes con MMC, por el contrario, estos cambios pueden persistir

durante afos (34).

Figura 18. Fémur izquierdo de una nifia de 2 afios con mielomeningocele a nivel de L4 (34).

(A, B) Radiografias simples, proyecciones AP vy lateral. En las im&genes se puede observar la formacién de un
callo de fractura exuberante tras un procedimiento de inmovilizacion previo mediante un yeso de cadera (puntas
de flecha amarilla) (C) Radiografia simple, proyeccion lateral. Imagen del fémur izquierdo 15 meses tras la lesion
en la que se observa una deformidad leve en extensién (flecha blanca).

La etiologia de este fendmeno se desconoce. Se cree que el grado de
desprendimiento periostico y la consecuente hemorragia en el espacio subyacente
ofrecen el aspecto radiografico de lesién pseudotumoral. Esto se explica por medio
de la flacidez muscular que sufren estos pacientes en las extremidades, permitiendo
el desprendimiento y la propagacion del hematoma al taponar insuficientemente la
zona de fractura. Ademas, debido a la disminucién de la sensibilidad, la extremidad
se sigue moviendo pasivamente, lo que conduce a la formacion de un callo de

fractura patoldgico (34, 36).
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En aquellos casos en los que debido a las dificultades diagndsticas por métodos de
imagen no se puede establecer un diagnéstico con certeza puede ser necesaria la
toma de una biopsia. Este andlisis histoldgico suele mostrar imagenes concordantes
con callos de fractura fisioldgicos, con 3 zonas distintas de patoanatomia fisaria. Una
zona normal de proliferacién; una zona engrosada y desorganizada de hipertrofia; y
una zona vascularizada de tejido fibroso adyacente a la metéfisis (35, 37).

6.1.1.2. Prevencion y tratamiento

La mejor forma de prevenir la aparicion de fracturas patoldgicas en pacientes con
MMC es evitar la realizacion de procedimientos quirargicos innecesarios. En casos
en los que la intervencion sea necesaria, el periodo de reposo postoperatorio debera
reducirse al minimo, permitiéndose el apoyo axial sobre las extremidades paralizadas
lo antes posible. Por otro lado, diferentes estudios han demostrado que la
bipedestacion a una edad temprana contribuye a proteger a los nifios con espina
bifida abierta del desarrollo de este tipo de lesiones (38).

El tratamiento de las fracturas 0seas en estos pacientes consiste en un breve periodo
de reposo con férulas de bipedestacion o de marcha. Una alternativa a este
procedimiento seria el uso de yesos. Dado que en la mayoria de las ocasiones existe
ausencia de dolor, podrian iniciarse ejercicios de marcha precoces incluso con
férulas. Al cabo de 2 a 4 semanas, este tipo de fracturas deberian de estabilizarse.
Siempre que sea posible, deberan evitarse largos periodos de reposo en cama con
yeso y toda intervencion quirargica prescindible. No se encuentra indicada la
utilizacion de implantes metalicos como cerclajes o placas, pudiendo si ser

indicacion el uso de clavos finos en circunstancias excepcionales (38).

7. DISCUSION

Las lesiones Oseas en pacientes de edad pediatrica detectadas mediante pruebas de
imagen suponen un reto diagnéstico tanto para los radi6logos como para los
traumatdlogos especializados en Ortopedia Infantil. Por consiguiente, es necesario
plantear un enfoque sistematico y bien informado de la evaluacion radioldgica,

completando el estudio siempre que sea necesario mediante técnicas diagndsticas de
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imagen avanzada, de forma que sea posible plantear un diagnostico diferencial de
mayor precision, evitar estudios innecesarios y administrar los recursos sanitarios de

una forma sostenible.

Es fundamental ser conscientes de que los pacientes con tumores 6seos pueden
consultar atencion médica por multitud de razones y hacerlo por diferentes vias,
como el Servicio de Urgencias o Atencion Primaria. Inicialmente, uno de los
objetivos de mayor transcendencia es la distincion entre una lesidn con
caracteristicas radioldgicas benignas y una de aspecto maligno. Las lesiones 0seas
benignas, tipicamente, se caracterizan por presentar un borde bien definido o
esclerdtico, con una zona aguda de transicion y ausencia de reaccion peridstica.
Lesiones de mayor agresividad, por el contrario, muestran unos bordes mal
definidos, destruccién cortical, reaccion peridstica e incluso extension a tejidos

blandos circundantes.

En més de la mitad de las ocasiones las lesiones Gseas son de caracter benigno,
permitiendo al clinico responsable actuar con cierta tranquilidad. No obstante, pese a
gue normalmente se manifiestan como lesiones asintomaticas, también pueden ser
motivo de dolor, inflamacién e incluso comportarse de forma localmente agresiva.
Dentro de este grupo de patologias benignas con comportamiento de mayor
agresividad, destacan tres entidades — el CMF, las OM por micobacterias y las
fracturas patologicas en pacientes con DTN —, que por su presentacion clinica e
imagenoldgica pueden conducir a errores diagndsticos con patologias 0Oseas

malignas.

El diagndstico de las lesiones dseas, ya sean benignas o malignas, debe llevarse a
cabo por medio de un equipo multidisciplinar del que formen parte Traumatologia
Infantil, Radiologia y en numerosas ocasiones Anatomia Patol6gica. En un gran
numero de casos el diagndstico diferencial de una lesion Osea puede reducirse en
base a la edad del paciente, la localizacion en el hueso y sus caracteristicas
radiologicas generales. Atendiendo a la literatura revisada, la radiografia simple
incluyendo minimo 2 proyecciones sigue siendo la prueba de imagen de primera
linea en la evaluacion inicial de estas patologias. En caso de que radiologicamente la

lesion se considere claramente benigna no esta indicada la solicitud de més pruebas
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de imagen. En aquellas situaciones en las que se precise informacion radiografica
Osea més detallada se puede optar por la realizacién de una TC. La TC permite
definir con mayor exactitud la localizacion de la lesion y la posible afectacion
peridstica, cortical o medular del hueso. Asimismo, la TC se considera la mejor
prueba de imagen con la que guiar las biopsias 6seas. Con respecto a su indicacion
en la poblacion infantil, esta debe ser estricta y localizada exclusivamente a la zona
de la lesion por motivos de higiene radiolégica. En los casos en los que se sospeche
malignidad, la prueba de imagen de eleccidn para valorar la extension tumoral es la
RM. Se trata, ademas, de la modalidad més sensible en el estudio de cambios en la
médula 6sea y tejidos blandos circundantes a la lesion. Pese a todo ello, en
determinadas ocasiones no es la técnica de imagen mas especifica, debiendo
acompariarse el diagnostico de una radiografia o de iméagenes por TC. En el control

postquirdrgico de las lesiones tumorales 6seas tanto la TC como la RM son (tiles.

En la Tabla 7 se recogen las caracteristicas imagenolégicas de aquellas entidades
que se deben plantear como diagnostico diferencial de una lesion dsea sospechosa de

malignidad y de predominio en la region metafisaria de huesos largos.

Tabla 7. Diagnéstico diferencial de las lesiones dseas metafisarias sospechosas de malignidad.
Caracteristicas imagenolégicas (4, 15, 39).

Radiologia simple y TC RM
Lesién litica con patrén geogréfico T1: lesion hipointensa
Mérgenes bien definidos T2: lesion hiperintensa
Lesion ovalada o redondeada T1 con contraste (Gadolinio):

, Septacion o pseuotrabeculacion - Realce periférico nodular en un
Fibroma intralesional 70% de casos
condromixoide | Reaccion peridstica en un 50% de los - Realce heterogéneo u
casos homogéneo en un 30% de
No destruccion cortical casos
No componente de partes blandas - Captacion reducida en zonas
Rara extensién cortical calcificadas o mérgenes
esclerosos
Lesion litica de localizacion excéntrica T1: lesion de intensidad baja-intermedia,
Patrén geografico componente solido
Lesién radiollcida de aspecto expansivo | T2: lesion hiperintensa de aspecto
) Estrecha zona de transicion carente de heterogéneo con zonas hipointensas
Tumor de celulas | margenes escleroticos debido a depésitos de hemosiderina o
gigantes Puede aparecer destruccion cortical y fibrosis
afectacion de partes blandas T1 con contraste (Gadolinio):
- Realce de los componentes
solidos de la lesion
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Tabla 7. Continuacion. Diagndstico diferencial de las lesiones 6seas metafisarias sospechosas de
malignidad. Caracteristicas imagenolégicas (4, 15, 39).

Inflamacion profunda de tejidos blandos
(3 dias del inicio)

Reaccion o elevacion periostica (10 a 21
dias del inicio)

Esclerosis litica (= 1 mes del inicio)
Aumento de la densidad de médula dsea
Destruccion cortical

Inflamacion de la médula dsea:
- T1:lesion hipointensa
- T2: lesion hiperintensa

T1 con contraste (Gadolinio):
- Imagen susceptiva de necrosis
0 absceso (ausencia de

Osteomielis Purulencia periéstica captacion)
Secuestro 6seo (hueso desvitalizado, Absceso en tejidos blandos:
esclerdtico) - T1:lesion hipointensa
- T2: lesion hiperintensa rodeada
de zonas hipointensa

Edema en médula y tejidos blandos

Signo de la penumbra
Destruccién del patrén 6seo trabecular T1: lesién de intensidad baja-intermedia
Mezcla de zonas radiodensas y T2: lesion hiperintensa
radiolucidas T1 con contraste (Gadolinio):
Aspecto permeado o apolillado - Realce de los componentes
Destruccidn cortical no expansiva sélidos de la lesion

Osteosarcoma Margenes indistintos
Reaccion peridstica agresiva (triangulo
de Codman)
Ausencia de respuesta endosteal
Afectacion de partes blandas (patron
radial)
Lesiones liticas en un 50% de casos T1: lesion hipointensa
Destruccion cortical T2: lesion de intensidad variable
Afectacion de partes blandas T1 con contraste (Gadolinio):
Matriz calcificada: calcificaciones en - Realce moderado-intenso
anillo y en palomita de maiz heterogéneo
Aspecto apolillado El realce puede observarse en
Condrosarcoma

Reaccion peridstica

Fracturas patoldgicas

Mineralizacién intramural de la matriz
Endostio festoneado, afectando a > 2/3
del espesor cortical

Realce heterogéneo en TC con contraste

la periferia (en forma de llanta)
ylo en los septos
intralesionales

Atendiendo a las similitudes existentes mediante pruebas de imagen entre las

diferentes entidades tratadas en esta revision y los tumores seos malignos primarios

mencionados en la Tabla 7, se ve acentuada la necesidad de disponer de protocolos

que permitan orientar el diagnostico definitivo de estas LPO y reducir la tasa de

errores diagnosticos cuanto sea posible. En el caso de los pacientes pediatricos, no

solo se debe tener en consideracion el alcanzar un diagnéstico correcto, sino también

el hacerlo mediante el menor nimero de pruebas y procedimientos.



41

El diagndstico médico por imagen empleando radiaciones ionizantes es una
herramienta fundamental en la atencién de los pacientes. Durante las tres Gltimas
décadas el wuso de irradiacion con fines diagnosticos ha aumentado
considerablemente, representando un crecimiento anual de entre el 5% y el 8% per
capita, sobre todo en paises desarrollados. Pese a que las dosis individuales
administradas por examen han disminuido a lo largo de los afios gracias a los
avances tecnoldgicos, las mejoras en los protocolos, la concienciacion y la
reactividad de los radidlogos para mejorar su practica diaria de acuerdo con las
recomendaciones cientificas y médicas, las dosis colectivas globales siguen
aumentando como resultado del creciente nimero de pruebas realizadas (40).

Varios estudios epidemiologicos sobre poblaciones expuestas a dosis moderadas a
altas de radiaciones ionizantes han mostrado un mayor riesgo de desarrollar cancer.
Se ha descrito un aumento de este riesgo al disminuir la edad de exposicién, lo que
supone la mayor radiosensibilidad de fetos y nifios. La exposicion mediante
radiografia simple no se asocia a un mayor riesgo de todos los canceres, neoplasias
linfohematopoyéticas o tumores cerebrales. Los resultados agrupados de estudios
sobre la exposicion postnatal a radiacién ionizante mediante TC, por su parte,
muestran un aumento significativo del riesgo de leucemia y de tumores cerebrales
(40).

Aunque los beneficios de las pruebas de imagen mediante radiaciones ionizantes
superan los riesgos asociados a las dosis suministradas, los resultados de los
diferentes anélisis justifican el esfuerzo por optimizar las dosis de radiacion
empleadas en la poblacion infantil (40). En la practica clinica habitual, esta actitud
no siempre es sencilla de implementar, debido en gran medida a las altas
expectativas por parte de los padres y madres de los pacientes, pero también como
resultado de la preocupacion que supone el pasar por alto hallazgos inesperados o
poco frecuentes y el temor a posibles litigios. En los ultimos afios, el aumento de la
concienciacion y la educacién sobre los derechos de los pacientes ha incrementado la
predisposicion a demandar a los profesionales sanitarios. De esta realidad surge el

concepto de medicina defensiva (41).
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La medicina defensiva supone un reto grave y prevalente dentro de la medicina
moderna y se trata de una de las principales causas de sobreutilizacion del
diagnostico por imagen, es decir, de su aplicacion con una baja probabilidad de
mejorar la situacion del paciente. Ademas, uno de los mayores inconvenientes de la
solicitud defensiva de pruebas diagnosticas es el sobrediagndstico. Esta conducta
puede conducir a la deteccion de hallazgos desconocidos no asociados a un impacto
sustancial en la salud del paciente, lo que a su vez puede desencadenar la realizacion
de pruebas redundantes. Asimismo, un entorno de estas caracteristicas es razon de
deterioro de la relacion médico-paciente y de incremento de los costes sanitarios
(41).

En consecuencia, se propone el siguiente algoritmo diagndstico de actuacion
(véase Figura 19) con el objetivo de protocolizar la solicitud de pruebas
complementarias a la anamnesis y exploracion fisica de pacientes pediatricos con
sospecha de lesion Osea. La postura del médico responsable debe adecuarse a
protocolos de intervencion de similares caracteristicas con el proposito de no incurrir
en la solicitud de pruebas prescindibles, bien sea presionado por la hiperestimulacién
materno-paterna o ante la incertidumbre de no alcanzar un diagndstico definitivo por
medio de los examenes ya realizados. Por este motivo, es esencial la actuacion

multidisciplinar a lo largo de todo el proceso diagnostico.
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Figura 19. Propuesta de algoritmo de actuacion en el diagnéstico de las lesiones dseas pediatricas.
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* Valoracion inicial. Aplicando el tridngulo de evaluacion pediatrica (TEP) el paciente puede clasificarse en
Paciente estable (3 lados del TEP normales) o en Paciente inestable (1 o méas lados del TEP alterados). En el
caso del paciente inestable seran necesarias una serie de medidas iniciales de estabilizacion (oxigenoterapia al
100%; monitorizacion de FC, FR, Sat 02, TA. Glucemia, T?; toma de acceso venoso).

** Pruebas de laboratorio. Valorar el hemograma completo, bioquimica basica, PCR, PCT y hemocultivo, sobre
todo si hay fiebre, afectacion del estado general o dolor intenso.

*** BAG guiada por TC o Biopsia abierta. Debe planificarse en conjunto entre el traumat6logo ortopédico y el
radiologo intervencionista. Siempre que sea posible, el recorrido de la biopsia deberé realizarse de modo que
pueda ser resecado en una posterior intervencion quirdrgica, reduciendo asi el riesgo de siembra tumoral en el
trayecto.

Finalmente, en relacion al tratamiento de las lesiones Oseas benignas en pacientes en
edad infantil, se deben tener en consideracion una serie de aspectos que difieren del
abordaje planteado en adultos. Se trata de pacientes en edad de crecimiento que
pueden ver afectado su desarrollo en funcién del tratamiento recibido, sobre todo en
casos en los que la lesion afecta a la fisis, responsable del 20% al 70% del
crecimiento total de huesos largos (véase Figura 20) (42).

Figura 20. Constitucion de los cartilagos de crecimiento durante el desarrollo de un miembro segun
Dimeglio (42).

Miembro superior Miembro inferior

Miembro en su totalidad Segmento del miembro Miembro en su totalidad Segmento del miembro

40% \Pw% 30%(\’? 7%

N
ia éﬁb 2 70% @ 3%

0, 0,
10% 20% 50% 26%
40% 80%
40% 18%

Se observa como la fisis distal a nivel del fémur, localizacién habitual de gran nimero de tumoraciones, es
responsable de mas de un tercio del crecimiento de la extremidad inferior.
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Algunas tumoraciones Oseas de caracter benigno pueden tratarse de forma
conservadora y no ser necesario un seguimiento rutinario posterior por imagen.
Otras, en cambio, requieren de un control en el tiempo mediante exploraciones
fisicas y radiografias seriadas. Las fracturas 6seas en pacientes con MMC u otros
DTN que desarrollan callos de fractura patoldgicos son subsidiarias de tratamiento
conservador mediante un breve periodo de reposo con férulas de bipedestacion o de
marcha, existiendo como alternativa el uso de yesos. Al existir ausencia de dolor
puede plantearse el inicio precoz de ejercicios de marcha incluso con férulas en un
gran porcentaje de pacientes. Tras 2 a 4 semanas este tipo de fracturas deberian de
estabilizarse, pudiendo observarse indicios de un correcto remodelado dseo en las

pruebas de imagen radioldgicas.

Los objetivos del tratamiento siguen siendo establecer un correcto diagnostico,
extirpar completamente la lesion si es posible, y aliviar el dolor en caso de que
exista, preservando y/o restableciendo la funcién y reduciendo al minimo las
complicaciones. En el caso de los tumores no malignos sintomaticos o agresivos,
como el CMF, suele ser necesaria la realizacion de un curetaje e injerto 6seo o la
escisién completa de la lesién en casos de mayor agresividad. Segun la literatura, el
tratamiento de eleccion del CMF consiste en la reseccion quirurgica de la lesion ante
la posibilidad de incluso un 80% de recidiva en casos en los que no se es tan agresivo
con el tratamiento. No obstante, los profesionales del HU Cruces, en base a su
experiencia, abogan por tratamientos mas conservadores como son el legrado, el
relleno o el injerto dseo tras advertir que la tasa de recidiva se encuentra cercana al
20% del que se habla en alguno de los estudios revisados. El hecho de que no se haya
demostrado que la degeneracion maligna del CMF sea superior al resto de tumores

0seos benignos respalda este enfoque terapéutico.

Las OM, por su parte, se deben tratar inicialmente mediante terapia antimicrobiana
ante el alto porcentaje de pacientes que responden de manera apropiada al
tratamiento médico. En aquellos escenarios en los que se dé una evolucion torpida se
puede llevar a efecto un curetaje lesional e injerto éseo a nivel metadiafisario o una

artrodesis articular en casos de lesiones epifisarias.
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8. CONCLUSIONES

A fin de reducir todo lo posible los errores diagnosticos en paciente pediatricos con
lesiones dseas de caracter benigno, y ante el amplio nimero de lesiones de similares
caracteristicas tanto clinicas como imagenoldgicas, es necesario disponer de
protocolos de actuacion actualizados y especificos centrados en el diagndstico y
manejo de estas patologias. Ademas, es fundamental la conformacion de grupos
multidisciplinares integrados por traumatologos y radidlogos especialistas en
Ortopedia Infantil, oncélogos pediatricos, anatomopat6logos e incluso pediatras
especializados en enfermedades infecciosas. De este modo, serd posible disminuir la
incertidumbre que pueda surgir en los profesionales implicados, evitar la solicitud de
pruebas diagnosticas innecesarias y garantizar toda la asistencia necesaria hacia

pacientes y familiares.
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10. ANEXOS

o1

Anexo . Caracteristicas clinicas de los tumores 6seos benignos (2).

Tumores 6seos benignos

Caracteristicas clinicas

Osteoma osteoide

10 a 20 afios; H > M; dolor nocturno que se alivia con
AINE; cojera; escoliosis

10 a 20 afios; H > M; dolor crénico con menor respuesta

Osteoblastoma a AINE; sintomas neurol6gicos en lesiones de columna
10 a 20 afios; H > M; dolor, pérdida funcional,
Osteocondroma . L
deformidades, fracturas patoldgicas
Condroblastoma 10 a 20 afios; H>M

Fibroma condromixoide

10 a 20 afos; H>M

Displasia fibrosa

Adolescentes a 20 afios; H > M; manchas en café con
leche, alteraciones endocrinas, fracturas patolégicas

Fibroma no osificante

Adolescentes; fracturas patologicas

Quiste 6seo

0 a 20 afos; H = M; dolor localizado, cojera, pérdida
funcional, fracturas patolégicas

Quiste dseo aneurismatico

Adolescentes; M > H; dolor o inflamacién local; cojera,
detencion del crecimiento, sintomas neuroldgicos en
lesiones de columna, fracturas patologicas

Histiocitosis de células de Langerhans

5 a 10 afios; H > M; inflamacion dolorosa, fracturas
patolégicas, proptosis, sed, otitis media refractaria

Tumor de células gigantes

Adultos jévenes (20 a 30 afios); M > H; dolor,
inflamacion, limitacion articular, fracturas patolégicas

H: hombres; M: mujeres; AINE: antiinflamatorios no esteroideos.
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Anexo Il. Términos, palabras clave y filtros de biisqueda empleados en PubMed y ClinicalKey.

Objetivo de la busqueda Busqueda Filtros aplicados Palabras clave
Ultimos 5 afios
Humanos
Edad: 0-24 afios
Tipo de articulo; )
- Librosy bone AND benign AND
Caracteristicas documentos malign AND lesions AND
radioldgicas de las B1 - Ensayos clinicos children OR pediatric
lesiones 6seas - Meta analisis
- Ensayo clinico
aleatorizado
- Revisiones
sistematicas
Ultimos 10 afios
B2 Humanos Chondromyxoid fibroma
Edad: 0-24 afios
Tipo de articulo;
- Librosy
documentos
Literatura sobre el fibroma - Ensayos clinicos
condromixoide - Metaandlisis
- Ensayo clinico
aleatorizado
- Revisiones Chondromyxoid fibroma
B3 sistematicas AND radiological
manifestations
-~ - mycobacteria AND
B4 glhmos  afios osteomyelitis AND children
umanos
Edad: 0-24 afios
Tipo de articulo: .
Literatura sobre - Librosy mycobacterial OR
osteomielitis por documentos tuberculous AND
micobacterias BS - Ensayos clinicos muskuloskeletal infections
- Meta analisis OR bone |nfect|_qns OR
- Ensayo clinico osteomyelitis
aleatorizado
- Revisiones hip-joint AND tuberculosis
B6 sistematicas NOT prosthesis NOT
prosthetic

B: busqueda.
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Anexo Il. Continuacién. Términos, palabras clave y filtros de bisqueda empleados en PubMed y

ClinicalKey.
Objetivo de la busqueda Busqueda Filtros aplicados Palabras clave
B7 primary AND epiphyseal
Ultimos 10 afios AND osteomyelitis
Humanos N .
B8 Edad: 0-24 afios tumor-mimicking Ie§|ons
Tipo de articulo; AND mycobacterium
- Librosy
B9 documentos non-tubergulous
- Ensayos clinicos mycobacteria AND
- Meta andlisis osteomyelitis
- Ensayo clinico
aleatorizado tuberculosis OR bone
B1 0 - Revisiones tUberCUlosiS AND
Literatura sobre sistematicas mimicking AND bone
osteomielitis por tumors
micobacterias
osteomyelitis AND
B11 tuberculosis AND clavicle
OR collar-bone
Ultimos 15 afios
Humanos
Edad: 0-24 afios
Tipo de articulo;
- Librosy ,
documentos mycobacterial AND
B12 - Ensayos clinicos osteomyelitis AND tumor
- Meta analisis
- Ensayo clinico
aleatorizado
- Revisiones
sistematicas
Humanos
Edad: 0-24 afios
Tipo de articulo:
Litergtura sobre defectos gggranntos bone AND fractures AND
del cierre del tubo neural B13 - Ensayos clinicos mielomeningocele
- Meta analisis
- Ensayo clinico
aleatorizado
- Revisiones
sistematicas

B: busqueda.
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Anexo Il. Continuacién. Términos, palabras clave y filtros de bisqueda empleados en PubMed y

ClinicalKey.

Objetivo de la busqueda

Busqueda

Filtros aplicados

Palabras clave

Literatura sobre defectos
del cierre del tubo neural

B14

Ultimos 10 afios
Humanos
Edad: 0-24 afios
Tipo de articulo;
- Librosy
documentos
- Ensayos clinicos
- Meta andlisis
- Ensayo clinico
aleatorizado
- Revisiones
sistematicas

bone AND fractures AND
spina bifida

Literatura sobre
radioproteccion

B15

Ultimos 5 afios
Humanos
Edad: 0-24 afios
Tipo de articulo;
- Librosy
documentos
- Ensayos clinicos
- Meta andlisis
- Ensayo clinico
aleatorizado
- Revisiones
sistematicas

radioprotection AND childs

Literatura sobre medicina
defensiva

B16

Ultimos 10 afios
Tipo de articulo:
- Librosy
documentos
- Ensayos clinicos
- Meta andlisis
- Ensayo clinico
aleatorizado
- Revisiones
sistematicas

defensive medicine AND
general practice

B: busqueda.
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Anexo lll. Clasificacién de Salter-Harris de las fracturas 6seas a nivel de la fisis (34).

Normal Type I Type II

Las fracturas de tipo | rompen la fisis. Las fracturas de tipo Il implican una rotura desde el cartilago de
crecimiento hasta la metafisis, permaneciendo normalmente intacto el periostio. Las fracturas de tipo Ill son
fracturas intraarticulares a través de la epifisis que se extienden por la fisis. Las fracturas de tipo IV atraviesan la
epifisis, la fisis y la metéfisis. Las fracturas de tipo V son lesiones por compresion de la fisis.
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Anexo IV. Imagenes comparativas entre el fiboroma condromixoide y el osteosarcoma (2, 6)

(A, B) Radiografias simples en proyecciones AP vy lateral de la rodilla. Se objetiva una lesién geografica con una
amplia zona de transicion entre la lesion y el hueso sano (flechas blancas), mas evidente en el margen proximal
de la lesidn. Se puede observar también un sutil desplazamiento de los tejidos blandos en la cara anterior del
fémur en la imagen B. El diagnostico final fue de osteosarcoma. (C) Radiografia simple, proyeccion AP de fémur
proximal. Lesion metafisaria ovoide, de patron geografico translicida, excéntrica, con adelgazamiento de la
corteza suprayacente y margen interno esclerético (flecha amarilla). El diagndstico final fue de fibroma
condromixoide.



S7

(D) Radiografia simple, proyeccion AP de tibia proxima. Reaccion peridstica interrumpida con Triangulo de
Codman (flecha blanca) junto con destruccion cortical grave en una lesion diagnosticada como osteosarcoma.
(E) Radiografia simple, proyeccion AP de tibia proximal. Lesion excéntrica y de patron geogréfico a nivel
metafisario en el tercio proximal de la tibia, que finalmente se diagnosticé como fibroma condromixoide. Se
puede observar festoneado endosteal (flechas amarillas), junto con expansion 6sea (punta de flecha amarilla).
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Anexo V. Imagenes comparativas entre la osteomielitis por micobacterias y el osteosarcoma (4, 6, 9)

(A) Radiografia simple, proyeccién AP de fémur distal. Lesion litica sin periostitis agresiva (flecha amarilla)
diagnosticada finalmente como osteosarcoma. (B) Radiografia simple, proyeccién AP de fémur distal.
Translucencia litica (flecha negra) en metafisis femoral distal que posteriormente se diagnosticd como
osteomielitis causada por micobacterias.

(C) Radiografia simple, proyeccion AP de tibia. Lesion con componente tanto litico y esclerdtico, con matriz
osteoide asociada a células tumorales malignas (flecha amarilla) y tridngulo de Codman (punta de flecha
amarilla) que afecta a la tibia proximal. La lesion fue diagndsticada como osteosarcoma. (D) Radiografia simple,
proyeccion AP de fémur. Lesion 6sea de aspecto litico, con pérdida de la arquitectura 6sea trabecular (flechas
blancas) compatible con desvitalizacion 6sea en un paciente diagnosticado de osteomielitis.
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Anexo VI. Imagenes comparativas entre los callos de fractura en paciente con mielomeningocele y el
osteosarcoma (10, 35).

(A) Lesion permeativa en himero proximal junto con fractura patoldgica y extensa formacion 6sea con
afectacion de partes blandas (fecha amarilla) tipica de osteosarcoma. (B) Radiografia AP de la rodilla izquierda.
Se observa una fractura metadiafisaria a nivel distal del fémur izquierdo junto con un callo de fractura con
abundante mineralizacion dsea alrededor (flecha negra) en un paciente con mielomeningocele.



