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Adamantinoma en pediatria. Presentacion de caso

Pediatric adamantinoma. Case report

Dra. Constanza Cafferata’, Dra. Laura Galluzzo®, Dr. Walter Cacciavillano® y Dr. Sergio Innocentic

RESUMEN

Eladamantinoma es un tumor primario deloshuesoslargos, que
afecta principalmentela diafisis dela tibia, y es extremadamente
raro en pediatria. Se presenta a partir de la segunda década de
vida, conunligero predominio en el sexo masculino. Se trata de
un tumor debajo grado, conalta agresividad anivellocal y bajo
indice de metastasis y recurrencia una vez resecado en forma
completa. Su diagnéstico resulta dificil, no solo por tratarse de
una patologia poco frecuente en pediatria, sino también por
la dificultad para el diagndstico diferencial con otras lesiones
benignas. Presentamos el caso de un paciente de 15 afios, con
una tumoracion indolora de larga evolucién en la tibia distal,
cuyodiagnoéstico fue confirmado histolégicamente conla pieza
de amputacién, ya que los estudios complementarios y las dos
biopsias iniciales no fueron concluyentes.

Aunque la mayoria de la bibliografia publicada consta de
reportes de casos, y muy pocos en pacientes pediatricos, es
de comtin acuerdo la dificultad para arribar al diagndstico de
adamantinoma.
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ABSTRACT

Adamantinoma is a primary tumor of long bones, which
affects mainly the shaft of the tibia, and is extremely rare in
pediatrics. It frequently presents during the second decade
of life, with a slight predominance in males. It is a low grade
tumor, with local aggressiveness and low rate of metastasis
and recurrence once it is completely removed. Its diagnosis is
difficult, not only because it is a rare disease in children, but
also because of the difficulty in the differential diagnosis with
otherbenignlesions. Wereport the case of a 15-year-old patient
with a painless swelling of the distal tibia, whose diagnosis was
confirmed with the piece of amputation, as imaging features
and both initial biopsies were not enough to achieve diagnosis.
Though most of the literature consists of case reports, and
very few in pediatric patients, they all agree on the difficulty
in achieving the diagnosis of adamantinoma.
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INTRODUCCION

El adamantinoma es una neoplasia de bajo
grado, que afecta los huesos largos, y constituye
menos del 1% de todos los tumores primarios
de hueso.'? Afecta principalmente la diafisis
de la tibia y puede comprometer el peroné,
pero también ha sido descrito en otros huesos
largos.'?* Presenta una mayor incidencia a
partir de la segunda década de vida y un ligero
predominio en el sexo masculino. Debido a
la rareza de esta entidad, y a su similitud con
lesiones benignas, su diagnéstico a veces se ve
demorado. El diagnéstico diferencial con lesiones
benignas del hueso es importante.

Presentamos el caso de un paciente
adolescente, de sexo masculino, con una lesién
en la tibia distal de dos afios de evolucién, que
luego de un traumatismo, presenté una rapida
progresion, con gran compromiso del hueso, que
no permitié realizar una cirugia conservadora.
El diagnéstico se confirmé con la pieza de
amputacion.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo masculino, de 15 anos de
edad, oriundo de Paraguay, que se presenta a
la consulta con una tumoracién indolora en el
tercio distal de la tibia izquierda, de dos afos de
evolucién. Sin antecedentes de pérdida de peso,
fiebre u otros sintomas sistémicos. Un mes antes
de la consulta, present6 un traumatismo leve,
que produjo aumento del edema y dolor, lo cual
motivo la consulta médica.

Se realizaron radiografias de la pierna
izquierda, donde se observaron miultiples
lesiones radioltcidas en el tercio distal de la tibia
izquierda, con compromiso de partes blandas,
reaccioén peridstica y deformacion del peroné
(Figura 1).

Ante la sospecha de una lesién tumoral
maligna, se decidié ampliar los estudios
complementarios.

La resonancia magnética nuclear informé
una formacién expansiva con destruccion de la
cortical en diafisis distal de tibia. Se observé una
zona con niveles hiperintensos liquido-liquido
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Ficura 1. (A) Radiografia simple anteroposterior y

(B) lateral de la pierna izquierda. Se evidencian muiltiples
lesiones osteoliticas en la region diafisometafisaria distal
de la tibia, con destruccion de la cortical y compromiso de
partes blandas

y otro sector sélido isointenso al musculo con
focos hipointensos. Con el medio de contraste,
se observo tincién heterogénea en el sector
s6lido, con algunos niveles hiperintensos y otros
hipointensos en el sector quistico (Figura 2).

Se realizé también centellograma 6seo con
Tecnecio 99 en triple fase. En las fases de flujo
y pool vascular, se visualizaba aumento de
irrigacion e hiperemia de partes blandas de la
mitad inferior de la pierna izquierda. En la fase
6sea, se reconocio, en la regioén diafisometafisaria
distal de la tibia izquierda, una fijacién patologica
del radiofarmaco, de distribucién heterogénea.

No habia evidencia de enfermedad en la
tomografia computada de térax.

Sobre la base de los estudios complementarios,
no era posible diferenciar si se trataba de una
lesién benigna (quiste 6seo aneurismatico) o un
tumor maligno (fibrohistiocitoma maligno), por lo
que se decidi6 realizar una biopsia por puncién.
El material incluia hueso y tejidos blandos. Las
secciones histolégicas mostraron abundante
material fibrinohematico y pequefios fragmentos
con una proliferacién de células de ntcleos
ahusados, con discreto pleomorfismo, citoplasmas
mal definidos, dispuestas en haces entrelazados.
Se identificaron dos figuras mitéticas, focos de
necrosis y hemorragia. Las células evidenciaron

FIGURA 2. (A) Resonancia magnética nuclear, corte sagital de pierna izquierda. Se observa una imagen quistica multilobulada
hiperintensa, con nivel liquido-liquido en su interior, compatible con contenido hemitico. Por debajo de esta, se evidencia una
lesion sélida, de densidad similar al miisculo en T1. (B) Con gadolinio, se evidencia el compromiso del canal medular y el
realce de forma heterogénea de la region solida, con algunas dreas quisticas. (C) En un corte transversal, se puede observar la
invasion del canal medular del hueso, caracteristico de una lesion tumoral maligna.
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positividad con vimentina y negatividad con los
restantes marcadores (CK7, CK19). Se realizé,
ademds, con técnica de FISH, la biisqueda de
la traslocacion X;18 (caracteristica del sarcoma
sinovial), que resulté negativa.

El cuadro histolégico fue compatible con
tumor mesenquimatico maligno fusocelular.

Se realiz6 un segundo procedimiento
diagnostico, en el que se obtuvo abundante
material hematico coagulado. No se obtuvo
hueso. El examen microscépico mostro,
ademads de material hematico, una proliferaciéon
neoplasica fusocelular densa, que alternaba con
otras areas menos celulares, separadas por tejido
conectivo. Nuevamente, la vimentina fue positiva
y el resto de los marcadores fueron negativos.
La conclusién diagnédstica fue de neoplasia
mesenquimatica maligna fusoceluar, que podria
corresponder a un fibrosarcoma (tipo adulto). Se
destaco, en el informe, el escaso tejido tumoral
evaluable.

Luego de dos meses de la consulta inicial, se
decidio6 repetir las radiografias de miembro y se
observo la ausencia del hueso en su tercio distal
(Figura 3).

Con el diagnéstico histolégico (fibrosarcoma
tipo adulto), y considerando que el principal
tratamiento es el quirdrgico debido a su

Ficura 3. Radiografia simple anteroposterior (A) y lateral
de la pierna izquierda (B). Se observa ausencia del tercio
distal de la tibia

quimiorresistencia, se decidi6é entonces realizar
la amputacién infrapatelar, dado que no era
posible una cirugia conservadora que asegurara
margenes quirdrgicos libres.

El examen macroscépico de la pieza mostraba
una lesién tumoral sélido-quistica, color grisaceo,
de consistencia firme-eladstica, de 20 cm de
longitud x 9 cm de diametro. Los quistes tenian
contenido hematico, median hasta 4 cm de
didmetro y se encontraban ocasionalmente
tabicados. El tumor habia reemplazado por
completo la tibia a nivel de la diafisis distal y
se expandia a las partes blandas adyacentes
(Figura 4). Las secciones histolégicas mostraban
una proliferacién tumoral bifdsica constituida
por playas de células de aspecto epiteliales,
a veces estelares, con frecuente disposicion
basaloide periférica, de nticleos redondos a
ovales, con citoplasmas claros de bordes poco
netos. Entre esos nidos celulares, se distinguian
otras dreas paucicelulares ricas en estroma
fibroso-laxo con presencia ocasional de células
gigantes multinucleadas. Las técnicas de
inmunohistoquimica evidenciaron positividad
para vimentina, CK (AE1/AE3), CK14 y CK19 en
las células de los nidos epiteliales. Los margenes
quirtrgicos se encontraban sin lesién.

Con la pieza tumoral completa, fue entonces
posible realizar el diagndstico de adamantinoma
clasico, con patrén predominante basaloide.

El paciente se encuentra actualmente,
a 6 meses del diagndstico, sin evidencia de
recurrencia de enfermedad.

FIGURA 4. Imagen macroscopica de la pieza de amputacion,
corte sagital de la pierna izquierda. Se observa una lesion
tumoral tabicada, con miiltiples quistes en su interior, que
ocupa la didfisis de la tibia y se extiende a las partes blandas
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DISCUSION

El adamantinoma es un tumor primario de
los huesos largos, poco frecuente en pediatria.
Es una neoplasia de bajo grado, muy agresiva a
nivel local, pero con un bajo indice de metastasis,
menor del 10%.2

El diagnoéstico de esta entidad se basa
en los hallazgos clinicos, radiolégicos y
anatomopatolégicos.

Desde el punto de vista clinico, al tratarse de
una neoplasia de bajo grado, la evolucién puede
ser lenta, y en general, gran parte de los pacientes
presenta el antecedente de un traumatismo en
los meses previos al inicio de los sintomas.>* Se
manifiesta con una tumoracioén, que puede ser
indolora, y en algunos casos, ocasiona fracturas
patologicas.

Radiolégicamente, se presenta como una
lesion osteolitica tinica, o multilobulada, bien
circunscripta, de localizacion central o periférica,
que puede tener septos en su interior y esclerosis
periférica, lo que da un aspecto caracteristico de
burbuja, conocido como “soap-bubble” .6

La resonancia magnética nuclear permite
evaluar mejor la extensiéon tumoral y el
compromiso de partes blandas. En la secuencia
T1, el tumor muestra una sefial isointensa al
musculo y es hiperintenso y heterogéneo en
T2. En los casos en los que existe componente
quistico, se puede observar una sefal hiperintensa
similar al liquido en T2. El gadolinio realza
homogéneamente y de forma periférica en los
quistes.?”

Sin embargo, estas caracteristicas son poco
especificas y también pueden corresponder
a lesiones de etiologia benigna (quiste 6seo
aneurismaético, displasia fibrosa, displasia
osteofibrosa). La displasia osteofibrosa es un
tumor benigno que afecta principalmente la
tibia en pacientes pedidtricos (generalmente,
menores de 10 anos). Existe evidencia sobre
la relacién entre la displasia osteofibrosa y el
adamantinoma.>6%12

Nuestro paciente presentaba dos afios de
evolucion de una lesién indolora en la tibia
izquierda. Al no haber consultado nunca antes,
no tenia imagenes previas para comparar, y los
estudios complementarios realizados en nuestra
institucién mostraban caracteristicas radioldgicas
poco especificas, que no permitieron diferenciar
la etiologia benigna o maligna de la lesién, por lo
que se decidio realizar la biopsia.

La bibliografia publicada sobre adamantinoma
en pediatria es escasa y consiste principalmente en

reportes de casos clinicos. La mayoria son adultos
jovenes o pacientes mayores, que consultaron por
tumoraciones indoloras de larga evolucién. En
todos ellos, al igual que en nuestro paciente, los
estudios complementarios no fueron concluyentes
en el diagnoéstico de tumor 6seo maligno, por lo
que fue necesario realizar una biopsia para la
confirmacién histolégica.

Desde el punto de vista histopatolégico,
existen dos subtipos de adamantinoma.
El adamantinoma cldsico, con cuatro patrones:
basaloide, tubular, fusocelular y escamoso, que
se caracteriza por la presencia de los componentes
epitelial y osteofibroso. Esta variante presenta un
bajo potencial de malignidad y es més frecuente
en mayores de 20 afios.

El adamantinoma diferenciado u OF D-like (simil
displasia osteofibrosa), o también conocido como
juvenil, es més frecuente en menores de 20 afios
y presenta un patrén similar al de la displasia
osteofibrosa, con nidos de células epiteliales con
positividad para citokeratina.’>*

En ocasiones, el adamantinoma puede estar
compuesto por células ahusadas, fusiformes, sin
anaplasia, que rememoran un fibrosarcoma." Tal
es el caso de nuestro paciente, cuyo diagnodstico
histolégico inicial fue fibrosarcoma tipo
adulto. En estos casos, la inmunohistoquimica
confirmaria la naturaleza epitelial de este tumor;
sin embargo, las secciones histologicas evaluadas
no presentaron positividad para citokeratina. Esto
se atribuye a que el material de biopsia representa
una pequefia muestra en relacién con el tamafio
tumoral, y en ocasiones, es necesario realizar
mas de una biopsia para arribar al diagnéstico de
adamantinoma.’

Desde el punto de vista oncolégico, el
fibrosarcoma es un tumor mesenquimatico
maligno, no rabdomiosarcoma, de
quimiosensibilidad incierta; por lo tanto, el
principal objetivo terapéutico fue la resecciéon
completa. El rdpido crecimiento del tumor no
permiti6 realizar una cirugia conservadora, con
margenes oncolégicamente correctos, por lo que
se decidi6 la amputacion infrapatelar.

El adamantinoma es un tumor radiorresistente
y con poca quimiosensibilidad, cuyo tnico
tratamiento efectivo es la reseccién quirtdrgica.
El principal factor pronéstico para recaidas es
el compromiso de los margenes quirtrgicos.
Las metdstasis a pulmoén y ganglios linfaticos
son infrecuentes y tardias, incluso a 10 afos del
diagndstico incial,>'*** por lo que es necesario un
seguimiento a largo plazo.
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Se recomienda realizar controles cada tres
meses durante los dos primeros afios, luego
cada seis meses y anuales luego de cinco afios de
haber finalizado el tratamiento. En cada control,
se sugiere realizar, ademads del interrogatorio
y del examen fisico, radiografia de téraxy,
eventualmente, del miembro comprometido, en
los casos en que se realiz6 cirugia conservadora.
La tomografia computada de térax se reserva para
los casos de imagenes dudosas en la radiografia o
en pacientes con recidiva de enfermedad.’

Debido a que se trata de una patologia poco
frecuente en pediatria, es de gran importancia
el abordaje multidisciplinario, con un equipo
compuesto por oncélogos, traumatélogos,
anatomopatélogos y especialistas en imagenes,
para lograr un correcto diagnostico y manejo.

CONCLUSION

El adamantinoma es un tumor muy poco
frecuente en pediatria, de evolucién lenta, que
en las imagenes puede confundirse con lesiones
benignas. Su diagnostico se basa principalmente
en la sospecha clinica y las imagenes, y la
confirmacion es histoldgica.

A veces, la biopsia no es suficientemente
representativa del tumor como para arribar al
diagnostico. En estos casos, la resecciéon completa
del tumor conlleva dos fines, uno diagndstico, que
permite confirmar la naturaleza tumoral maligna
de la lesién, y otro terapéutico, siempre que se
aseguren margenes quirtrgicos libres de lesion. B
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