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Resumen

El condrosarcoma es el segundo tumor seo maligno primario més frecuente. Esta neoplasia productora de matriz cartilaginosa tiene una
predileccion por pacientes masculinos de mediana edad; sin embargo, la escépula figura como un sitio atipico de localizacion. El retraso
del diagndstico oportuno recae en su lento crecimiento junto a un cuadro clinico ambiguo, siendo el dolor 6seo o articular el sintoma mas
comun. Presentamos el caso de un paciente masculino de 36 afios con dolor en escapula y hombro izquierdo de dos afios de evolucion
que a la exploracion fisica mostré arcos de movilidad glenohumerales del lado izquierdo nulos, secundario al aumento progresivo de
volumen en trapecio y zona de la coracoides. El abordaje diagndstico con resonancia magnética de hombro mostré una lesién quistica
encapsulada de 105 x 112 x 90.3 mm, que comprimia los mUsculos supraespinoso, deltoides y subescapular izquierdos. El manejo qui-
rurgico fue por medio de escapulectomia total intraarticular izquierda, con un reporte histopatoldgico de condrosarcoma grado 2. Posterior
a la cirugia, el paciente mostré mejoria con independencia para actividad laboral y vida diaria.
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Abstract

Chondrosarcoma (CS) is the second most common primary malignant bone tumor. It is a cartilaginous matrix-producing neoplasm
with a predilection for middle-aged male patients; however, the scapula appears as an atypical site of location. The delay in prompt
diagnosis lies in its slow growth as ambiguous clinical symptoms, with bone or joint pain being the most common symptom. We present
the case of a 36-year-old male patient with pain in the scapula and left shoulder with two years of progress. During physical examination,
he showed null glenohumeral arcs of mobility on the left side with progressive increase in volume in the trapezius and the coracoid
area. The diagnostic approach was with a shoulder MRI that showed an encapsulated cystic lesion measuring 105 x 112 x 90.3 mm,
compressing the left supraspinatus, deltoid and subscapularis muscles. The surgical management was through a left total intra-articular
scapulectomy. The histopathological report was of a grade 2 chondrosarcoma. After surgery, the patient showed improvement with
independence in his work and daily life.
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Introduccién
Abreviaturas:

CS = condrosarcoma. .
CS-C = condrosarcoma convencional. El condrosarcoma (CS) es un grupo de diversas

CS-NC = condrosarcoma no convencional. neoplasias malignas productoras de matriz cartila-
RMN = resonancia magnética. ginosa. Se presenta como el segundo tumor 6seo
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maligno primario mas frecuente, representando 27%
de todos los casos de tumores 6seos reportados por la
International Agency for Research on Cancer (IARC).!
En personas mayores de 30 afios, es el tumor éseo
mas prevalente, siendo el grupo etario mas afectado
las personas de mediana edad (70% de los pacientes
son mayores de 40 afios al momento del diagnéstico),
con predileccién del sexo masculino.™ La incidencia
aumenta constantemente con la edad.”

La clasificacion del CS es vasta. Puede dividirse
en dos grandes grupos, convencional (CS-C) y no
convencional (CS-NC), siendo el primero el mas
comun (90%), mientras que el CS-NC comprende
las variantes de células claras (mejor prondstico),
desdiferenciado (peor prondstico) y mesenquimal.®®
Acorde a su origen del hueso como la presencia de
una lesion preexistente puede clasificarse en: CS
primario central (la variante mas prevalente, 85% de
todos los CS), el cual surge de novo en la cavidad
medular; CS secundario central, con localizacion en
la cavidad medular pero proviene de un encondroma
preexistente o una displasia fibrosa; CS secundario
periférico, originado de la capa cartilaginosa de un
osteocondroma; y finalmente el CS peridstico, origina-
do en la superficie del hueso.>® A su vez, se pueden
dividir en grados acorde a su arquitectura y atipia
citoldgica, como lo muestra la Tabla 1.1:58

Los CS se originan a partir de restos cartilaginosos
embriogénicos y pueden surgir en cualquier regién
donde haya cartilago.® Presentan neovascularizacion
gracias a la estimulacion del factor de crecimiento
endotelial vascular A (VEGF-A), lo cual conduce de
una lesién tumoral con metabolismo predominante-
mente de la difusién a uno principalmente dependiente

Tabla 1: Clasificacion histolégica del condrosarcoma.’ 568

de la perfusion.?19 Sin embargo, la etiologia del CS
sigue siendo poco clara. Se ha propuesto que una
osificacion alterada del cartilago hialino ocurrida
en areas de insercion muscular, puede servir como
nido para el desarrollo del tumor.®> El avance de los
estudios moleculares ha permitido identificar varios
biomarcadores aumentados en el condrosarcoma:
CCL5, SOX9, BMPR2, RUNX2, BDNF.'°Ademas, se
reporta que la desregulacién de la via de sefalizacién
de Hedgehog, que participa en el desarrollo éseo
normal, puede contribuir a la aparicion de lesiones
benignas.* Cabe destacar que las enzimas isocitrato
deshidrogenasa (IDH) son los genes que mutan con
mayor frecuencia en el condrosarcoma, siendo el
isomorfismo IDH1 el mas com(n.?

En cuanto al cuadro clinico, los sintomas mas
frecuentes son el dolor 6seo o articular, de carécter
progresivo e insidioso con empeoramiento nocturno. En
tumores de alto grado puede encontrarse una fractura
patolégica debido a la invasion tumoral del hueso circun-
dante y debilitamiento de la arquitectura ésea. Una masa
palpable puede ser el primer signo o sintoma clinico en
el CS periéstico o CS secundario periférico. De igual
forma, existen complicaciones asociadas a la localiza-
cion y efecto de masa del tumor: disuria, incontinencia
urinaria, obstruccion intestinal, entumecimiento.’?

La relacion con una génesis condrocitica (cola-
geno tipo Il, agrecanos), como una osificacién en-
docondral, podria explicar por qué cominmente son
encontrados en huesos planos.*’ Hasta en 40% de
los casos el CS se localiza en el esqueleto apendicular
(fémur proximal, fémur distal, diafisis 0 metafisis del
ilion, y himero proximal), mientras que 13% se ubica
en costillas, esternén o claviculas.?'

Variable Grado 1

Grado 2 Grado 3

Clasificacion de la Organizacion
Mundial de la Salud de 2020 de
tumores 6seos y de tejidos blandos
Patron histologico

Bajo grado

Aumento de celularidad con
distribucién irregular, asi como
la presencia de varias células

binucleadas
Alteracién genética prevalente SDH
Potencial metastasico (%) <5
Tasa de supervivencia a 5 afios (%) 90
Tasa de supervivencia a 10 afios (%) 83-95

Alto grado Alto grado

Celularidad elevada, multinucleacion
significativa, atipia nuclear, nicleos
hipercrémicos, junto con areas
de necrosis, destacando un alto
indice mitético

Mayor grado de celularidad y
pleomorfismo nuclear comparado
con el grado 1, aunado a la
presencia de algunas mitosis y
cambios mixoides

RB1 RB1
<25 > 85
81 43
64-86 26-55

RB1 = alteracién de la via del gen del retinoblastoma. SDH = mutacion de la familia de genes de la enzima succinato deshidrogenasa.
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Ademas de la edad, se consideran factores de
riesgo para el CS haber cursado con radioterapia,
inyeccion de material radiactivo, usualmente después
de un periodo de latencia de muchos afios, asi como
traumatismos repetidos.*°

Este tumor de crecimiento lento, raramente me-
tastatiza, elevandose exponencialmente el riesgo en
CS de alto grado y desdiferenciado.* Se han correla-
cionado como factores predictores de mayor posibi-
lidad metastasica: presencia de un grado histolégico
3, localizacién pélvica, recurrencia local, tumoracién
mayor de 10 cm de diametro, edad mayor de 60 afios
al momento del diagndstico.? Los pulmones son el
sitio mas comin de metastasis, aunque también se
ha reportado en ganglios linfaticos regionales, higado,
rifiones, piel, ovarios y corazén.'?

En México no existen suficientes datos epide-
miologicos sobre el CS; sin embargo, un estudio

Figura 1:

Radiografias anteroposteriores de hombro
izquierdo y escapula en Y, que muestran en
escapula y clavicula una lesion radiolicida
moldeando la cortical superolateral de la
escapula de diametro maximo aproximado
de 42 mm, con septos finos en su interior.

retrospectivo de cohorte efectuado por Martinez-Said
y colaboradores, con base en informacion del Instituto
Nacional de Cancerologia de México, reportaron que
el CS tiene una prevalencia de 24.64%, de todos los
tumores 0seos primarios reportados entre 2013 y
2017 en México; ademas de una prevalencia acorde
a sexo (masculino 54.1%), edad (43.3 afios), asi como
el sitio mas comin de metastasis (pulmoén 37.6%),
similar a la literatura internacional.*®

Presentacion del caso

Se trata de un paciente masculino de 36 afios
de edad, de profesion ingeniero en sistemas, que
acudié a consulta en el servicio de traumatologia y
ortopedia de nuestro hospital, por dolor en regién
escapular izquierda de dos afios de evolucion. Neg6
enfermedades cronico-degenerativas, consumo de

Figura 2:

A) Corte coronal de resonancia magnética
contrastada de hombro izquierdo en fase T1;
muestra lesion que condiciona la compresion
de grupos musculares, ligamentos y tejido
adiposo (flecha blanca). B) Corte coronal

de resonancia magnética contrastada de
hombro izquierdo en fase T2, se observa
una lesion de grandes dimensiones debajo
del musculo deltoides, supraespinoso y
subescapular, la cual comprime el espacio
axilar (flecha blanca).
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Figura 3:

A) Marcaje prequirdrgico, donde se observa
el &rea a resecar, asf como la localizacion
comprendida por la tumoracion.

B) Hallazgos macroscdpicos del espécimen
resecado, compuesto por una tumoracion
de consistencia firme, con aspecto
lobulado, cubierto por tejido adiposo y
musculoesquelético.

medicamentos, alergias, fracturas y cirugias pre-
vias; niega antecedente traumatico y exposicion a
radiacion. Durante el interrogatorio directo, refiri6 el
inicio de su padecimiento como un dolor progresivo
de caracter inespecifico, localizado en la zona men-
cionada previamente, que lo llevé a buscar alivio con
diversas sesiones de fisioterapia, las cuales no fueron
fructiferas. La exploracion fisica revel6 una limitacion
funcional del hombro izquierdo con arcos de movi-
lidad glenohumerales nulos, asi como aumento de
volumen en regién de trapecio de densidad blanda,
no dolorosa, con aumento de la trama vascular en
la cara anterior del hombro; igualmente, en la zona
de la coracoides se palpé aumento de volumen con
densidad ésea, conservando la funcién neurovascular
distal, por lo cual se solicitd una radiografia anteropos-
terior de hombro y una en escapula en «Y» (Figura 1),
gue mostrd una lesion radioltcida de comportamiento
benigno hacia el borde superolateral de la escapula.

Se continu6 el abordaje diagnéstico con una re-
sonancia magnética (RMN) contrastada de hombro
(Figura 2) que reporté una lesion quistica encapsu-
lada de 105 x 112 x 90.3 mm con hiperintensidad,
lobulada y heterogénea, que comprime los musculos
supraespinoso, deltoides y subescapular izquierdos.

Fueron solicitados estudios de laboratorio, los
cuales informaron los siguientes resultados: calcio
10 mg/dL, potasio 4.7 mg/dL, magnesio 2.2 mg/dL,
nitrégeno ureico en sangre (BUN) 22 mg/dL, urea
47.08 mg/dL; el resto de los elementos dentro de
parametros normales.

Debido al tamafio de la tumoracién, su localiza-
cién, asi como el compromiso funcional de las es-
tructuras anatomicas, aunado al deseo del paciente,

se decidid un manejo quirtrgico. Se optd por una
escapulectomia total intraarticular izquierda (Figura
3), siendo una reseccién tipo Il A de Malawer, con
suspension humeral mas la reinsercion del redondo
menor, deltoides e infraespinoso a la porcién distal de
la clavicula. El acto quirurgico se llevo a cabo sin com-
plicaciones. Se envi6é una biopsia de la tumoracién
para su estudio histopatoldgico, el cual reportd que
se trataba de una neoplasia mesenquimatica maligna
de estirpe cartilaginosa con arreglo pseudonodular
separada por areas hialinizadas por matriz baséfila
con alta celularidad constituida por condrocitos que
formaban I6bulos mal definidos, observandose mitosis
aisladas; junto con la infiltracion a trabéculas 6seas,
el sistema muUsculo esquelético y tejido fibroadiposo;
ademas de la ausencia de invasion linfovascular,
perineural y piel. Se concluye el diagnostico final de
un condrosarcoma central grado 2 OMS 2020.
Posterior al manejo quirdrgico, el paciente fue
canalizado a rehabilitacion y al servicio de oncologia,
sin embargo, el paciente decidié no acudir a dicho
servicio por razones personales. A diez meses del
evento quirdrgico, se dio seguimiento a través de
la evaluacion funcional del paciente (Figura 4). En
cuanto a la discapacidad del brazo, hombro y mano,
usando la escala DASH (Disabilities of the Arm, Hand
and Shoulder), el paciente obtuvo una calificacién de
45 puntos, lo cual representa que desde su perspec-
tiva puede usar funcionalmente el miembro superior.
Durante la evaluacién presenté una estabilidad
satisfactoria, pero con una movilidad con funciones
deficientes, acorde los 65 puntos obtenidos con la
escala de Rowe (estabilidad: 50 puntos, movimiento: 5
puntos, funcién: 10 puntos). Para evaluar las mejoras
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funcionales después del procedimiento quirargico del
hombro, se aplic6 el Simple Shoulder Test, que repor-
t6 un resultado de 41 puntos, debido a la limitacion
para abduccion, rotacion interna y flexo-extension del
hombro izquierdo. Cabe mencionar que el paciente
se refirid independiente para su actividad laboral, asi
como vida diaria, gracias la movilidad completa del
codo, mufieca y mano. Actualmente, el paciente con-
tinua en rehabilitacion fisica con el fin de mejorar aiin
mas la funcionalidad del miembro superior izquierdo.

Discusién

Las lesiones tumorales condrosarcomatosas en
la cintura escapular son raras, con una incidencia
de 2% en patologias del hombro. Sin embargo, con
el aumento del acceso e indicaciones para multiples
modalidades de imagen, el descubrimiento de lesio-
nes condrales incidentales ha incrementado.'* El
diagnéstico es un reto, debido la poca frecuencia del
CS, asimismo una sintomatologia similar con otras
afecciones benignas (generalmente no neoplasicas),
provocan retraso en el tratamiento.'® La literatura
actual reporta que 20% de los condrosarcomas se
localiza en la cintura escapular, siendo la escapula el
segundo sitio mas frecuente en este segmento.>16
El CS figura como la neoplasia maligna més preva-
lente en la escapula (con predileccion por el angulo
inferior, acromion y proceso coracoides), esto podria
deberse a su formacién por osificacién endocondral
con reemplazo gradual de tejido cartilaginoso por
tejido 6seo.'>17 El paciente del caso, a pesar de
encajar tanto en el grupo etario como sexo epidemio-
I6gicamente prevalentes, los dos parametros, por si
solos, no son suficientes para orientar que se tratase
inicialmente de un CS. En cuanto al cuadro clinico,
la etiologia del dolor, cuando no es secundaria a
compresioén de estructuras que rodean la lesion, sigue

sin definirse; de la misma manera, el dolor regional
en el CS mimetiza al producido por trauma, lesion
deportiva o condicidon degenerativa e inclusive se
ha descrito la ausencia de dolor nocturno como dato
diferenciador entre CS grado 1 comparado con los de
alto grado.'*'° Este cuadro inespecifico contribuye a
la razon por la cual los pacientes presentan sintomas
de larga duracién que oscilan entre uno a dos afios,
antes de buscar tratamiento.™ Al igual que en nuestro
caso, el CS es una lesion solitaria que, cuando esta
localizada en escépula, consecuente a la musculatura
envolvente, so6lo es palpable hasta haberse tornado
de gran tamafo.>1*

El abordaje diagndéstico del condrosarcoma nece-
sita el uso de estudios de imagen complementarios.
Las directrices actuales recomiendan radiografias
simples e imagenes transversales de todo el hueso
afectado (RMN) para evaluar ubicacion, extension,
actividad, naturaleza cartilaginosa e identificar me-
tastasis omitidas. ' Radiograficamente se observan
lesiones radiolucentes; los CS de alto grado de gran
tamafio muestran apariencia apolillada, en el CS
grado 2 se exhibe una tumoracién mal definida, con
leve mineralizacion de la matriz, aunado a destruccion
Osea permeable.>1%1* La RMN con o sin contraste es
el estandar de oro en el diagndstico porimagenes del
CS.! EnlaRMN con contraste, el CS exhibe un hallaz-
go no patognomanico, constituido por el realce septal
y periférico (en patron de «anillos y arcos»).? En fase
T1, se aprecia una sefial homogénea que contrasta
claramente con la sefial de la médula ésea, mientras
gue en T2 las lesiones son tipicamente brillantes; las
regiones calcificadas aparecen como focos de baja
intensidad de sefial en los componentes condroides
de alta intensidad.? En el CS grado 2, se puede con-
firmar una naturaleza agresiva, al observarse puntos
de destruccion cortical puntiforme con afectacién de
tejidos blandos.** La tomografia computarizada es la

Figura 4:

A) La funcionalidad y el dolor del paciente
mejoraron posterior a la reseccion del
condrosarcoma grado 2 localizado en
hombro izquierdo. B) Radiografia posterior
a la reseccion del tumor donde se observa
la ausencia de escapula, asi como la lesion
radiollcida observada en la Figura 1.
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mejor modalidad para visualizar la destruccion ésea
y el patrén de mineralizacion de la matriz, pero no es
necesaria para el diagndstico.” A pesar del uso de
estudios de imagen, el diagnéstico depende princi-
palmente del examen histopatolégico postoperatorio
de la lesion obtenida, determinando la clasificaciéon
del tumor, su estadificacion, como la comprobacion
de méargenes libres.” %1

La escisién quirlrgica es el tratamiento de elec-
cion.™* Antes de 1970, la desarticulacion del hombro
era el principal tratamiento para tumores éseos
malignos de la cintura escapular.’® Actualmente, la
escapulectomia con cirugia de salvacion de extremi-
dades esta indicada para tumores de bajo o alto grado
de la escapula.’® Las lesiones de bajo grado (grado 1
OMS) son tratadas con curetaje local; las de alto grado
(grado 2 0 3 OMS) son manejadas mediante reseccion
amplia.” EI CS localizado en escapula tiene un resul-
tado de supervivencia postquirdrgico favorable a largo
plazo debido a la anatomia regional mas accesible
para la reseccién local amplia con margen negati-
v0.52% Cuando es posible, debe realizarse una es-
capulectomia parcial (preservacion de la articulacién
glenohumeral) o subtotal (preservacién del acromion o
parte de la escapula), debido a su gran asociacion con
un mejor prondstico, un menor impacto negativo en la
salud mental y mayor aceptacién emocional positiva
de los pacientes posterior al evento quirdrgico, lo que
mejoran su calidad de vida.'®2% Hoy en dia, el sistema
de clasificacién de Malawer es el més utilizado para
resecciones de cintura escapular, éste se basa en
los conceptos de margenes quirlrgicos, la relacion
del tumor con los compartimientos anatémicos, el
estado de la articulacion glenohumeral y el mecanis-
mo abductor.’>1° Posterior a la escapulectomia, tal
como en el caso, dependiendo el contexto tumoral,
se puede acompafiar de la reconstruccion escapular
o articulacion glenohumeral, requiriendo cumplir
ciertos criterios locales: preservacion del musculo
deltoides, trapecio, romboides, uno de los mulsculos
del manguito de los rotadores o el acromion.'®1 La
primera causa de muerte en pacientes con CS es la
recurrencia local; por ello, durante el acto quirdrgico,
la literatura marca como necesario el establecer mar-
genes quirdrgicos de 4 cm en todos los lados, para
evitar la propagacion de focos metastasicos; lo ante-
rior se correlaciona con tasas de curacién para casi
todos los pacientes, con una supervivencia a 10 afios
de 97%; sin olvidar recordar que esto puede variar
acorde a las caracteristicas propias del tumor.%° La
extension del tumor hacia la axila con afectacion del

haz neurovascular e incapacidad del paciente o falta
de voluntad para tolerar la cirugia de salvacion de la
extremidad, comprenden las contraindicaciones qui-
rargicas del procedimiento.'® Es relevante mencionar
gue la radiacion (dosis mayores de 60 Gray) y quimio-
terapia (cisplatino y doxorrubicina, son los de primera
eleccion) solo tienen un papel en entornos paliativos
debido su relativa resistencia.>*>’ Los mecanismos
propuestos responsables de la quimiorresistencia del
CS son la expresién glicoproteina P de un gen resis-
tente a multiples farmacos, gran abundancia de matriz
cartilaginosa, expresién de proteinas antiapoptéticas
de la familia de proteina 2 de la leucemia/linfoma de
células B (Bcl-2), y el factor inducible por hipoxia-1
(HIF-1) por la proteina cinasa B (AKT).? Si hubo una
reseccion incompleta, sélo 20-30% de recurrencias
locales seran diagnosticadas después de cinco a
10 afos; a su vez, 50% de las recaidas locales son
asintomaticas, por esta razén se hace hincapié en el
seguimiento: para el CS grado 1 0 2 OMS, cada seis
meses durante los primeros dos afios, posteriormente
anualmente por 10 afios; en CS grado 3 OMS, cada
tres meses durante tres afios, después cada cuatro
meses hasta completar el quinto afio, y finalmente
cada seis meses hasta completar el décimo afio.” Se
aconseja incluir en el seguimiento: exploracién fisica
del sitio del tumor, mas radiografias o tomografia
de térax para garantizar un diagndéstico temprano
de recurrencia.®

Conclusiones

La baja incidencia del CS con localizacion es-
capular, teniendo en cuenta la presentacion clinica
ambigua, conlleva un reto para su diagnéstico y
tratamiento oportuno. El caso presentado exhorta
a la comunidad médica a que en todo paciente con
dolor en la cintura escapular de larga evolucién, no
explicado por un traumatismo reciente, que a su vez
presente una radiografia anormal, el CS figure dentro
de los diagndsticos diferenciales, mas aun, en pacien-
tes mayores de 30 afios.
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