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RESUMEN

El condrosarcoma ocupa el tercer puesto dentro de las neoplasias éseas primarias, siendo la columna vertebral una
localizacién inusual. Segun su etiologia se clasifican en condrosarcoma primario o secundario a lesiones subyacentes de tipo
cartilaginosa como el encondroma u osteocondroma; siendo entre el 80-90% de bajo grado. Pueden presentarse en cualquier
nivel de la columna vertebral, siendo mas frecuente en la region toracica y cervical, comprometiendo los elementos posteriores

de la vértebra, los cuerpos vertebrales o ambos, en un 40%, 15% y 45% respectivamente. El sintoma mas comun es el
dolor localizado asociado a manifestaciones neurolédgicas. El método diagnéstico de eleccion es la biopsia por puncion y el
tratamiento se basa fundamentalmente en la reseccién quirargica.
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ABSTRACT

Chondrosarcoma occupies the third position within the primary bony neoplasia’s, with an unusual location at the level of the spine.
According to their etiology, they are classified as primary chondrosarcoma or secondary to underlying cartilaginous lesions such as
the enchondroma or osteochondroma, being between 80-90% of low grade. They can occur at any level of the spine, being more
frequent in the thoracic and cervical region, compromising the posterior elements of the vertebra, the vertebral body or both, by 40%,
15% and 45% respectively. The most common symptom is localized pain associated with neurological manifestations. The diagnostic
method of choice is biopsy and treatment is based primarily on surgical resection.
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INTRODUCCION

El condrosarcoma ocupa el tercer puesto dentro de las
neoplasias primarias dseas mds frecuentes, precedida por
el mieloma multiple y osteosarcoma.”™* Los condrosarco-
mas representan aproximadamente entre el 7%-27% de
los tumores seos primarios malignos,'* siendo inusual a

11,4,7,10,13,15,17,18 El Condrosar—

nivel de la columna vertebra
coma es una neoplasia maligna productora de matriz car-
tilaginosa, puede originarse de novo o secundario a un
neoplasma cartilaginoso benigno (condroma u osteocon-
droma). Segtn su etiologia se clasifica en condrosarcoma

L1417 [ 3 incidencia del condro-

primario o secundario.
sarcoma primario espinal es de 2%-12% y en los Estados
Unidos oscila entre 2,8-8,5 por cada 100.000 habitantes,
ademds dependiente de la localizacién se pueden dividir
en lesiones centrales, periféricas o yuxtacorticales.'* Se
presenta entre la tercera y séptima década de la vida."! La

localizacién mds frecuente de la neoplasia en la colum-
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na vertebral es en la region tordcica.” Histolégicamente se
clasifican en 3 grados que se relacionan con el pronéstico
de los pacientes.™

La tomografia computarizada (T'C) y la resonancia mag-
nética (MRI) permiten mostrar la afectacion ésea (mine-
ralizacién de las matriz condroide) y de los tejidos blan-
dos.® El método de eleccién para el tratamiento es la
reseccién quirdrgica total, sin embargo, por mala planea-
cién quirdrgica puede producirse inestabilidad de la co-

lumna vertebral 17:10:13.1417.18

DEFINICION

Los condrosarcomas espinales son tumores éseos malig-
no constituidos por células formadoras de tejidos cartila-
ginosos neopldsicos que se pueden encontrar en cualquier
regién de la columna vertebral >46101L131418 Se caracteri-
zan por tener una progresiéon lenta con pocas probabili-
dades de metdstasis. Sin embargo, en algunos casos pue-
de llegar a tener un crecimiento acelerado aumentando el

riesgo de estas.!>!!
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EPIDEMIOLOGIA

El condrosarcoma representa el 12% de los tumores ma-
lignos de la columna vertebral, entre el 80%-90% son de
bajo grado y el 10% restante corresponde a condrosar-
comas de alto grado. Afecta individuos entre la cuarta y
sexta década de la vida, con mayor frecuencia en hombres
con una razén de 1:2.413

Pueden presentarse en cualquier nivel de la columna ver-
tebral, siendo mds frecuente en la regién tordcica (aproxi-
madamente 60% de los casos), seguido de la region lum-
bar (entre el 20%-39%) y cervical (entre el 19%-20%)."
Comprometiendo los elementos posteriores de la vérte-
bra, el cuerpo vertebral o ambos, en un 40%, 15% y 45%
respectivamente.>'® Especificamente, los condrosarcomas
de origen primario afectan principalmente a los cuerpos
vertebrales, mientras que surgen de la transformacién de
una lesién benigna preexistente, se localizan en los ele-
mentos posteriores de la vértebra.!*

ETIOLOGIAY CLASIFICACION

El condrosarcoma puede originarse de novo en el inte-
rior del hueso y por ende constituir un tumor éseo pri-

mario. >

Sin embargo, estos casos son extremada-
mente infrecuentes, representado entre el 2 al 22% del

total 4710151718 También pueden surgir a partir de algu-

na lesién benigna subyacente de tipo cartilaginosa como
341416 v por consiguien-
te son considerados como tumores secundarios. La trans-

el encondroma u osteocondroma

formacion maligna en presencia de un encondroma soli-
tario es inusual con tasas menores al 1%, pero superiores
al 50% en los pacientes con multiples encondromas carac-
teristicos de patologias como el sindrome de Ollier.” En
el caso de los osteocondromas, la modificacién del tama-
fio tumoral o la localizacién en pelvis se correlaciona mds
con la aparicién posterior de un condrosarcoma.’

A pesar de lo anterior, debido a la alta variabilidad y
complejidad de estos tumores, se han elaborado otros sis-
temas de clasificacién como se evidencia en la Tabla 1,
que resultan importantes para el neurocirujano debido a
que el prondstico y el tratamiento estdn sujetos al tipo de
tumor.

Segtin su ubicacién, se dividen en medular y periférico;
y segin su grado histoldgico, se clasifican en: grado bajo
(Grado 1), grado medio (Grado II) y grado alto (Grado
III).2410113% Esta wltima clasificacion se basa en aspectos
como: celularidad tumoral, atipia nuclear, contenido es-
tromal, ya sea condroide o mixoide, y la presencia de mi-
tosis. Resulta muy importante porque se relaciona direc-
tamente con el pronéstico del paciente, por lo tanto, entre
mayor sea el grado, existen mds probabilidades de metds-
tasis y por ende una conducta terapéutica diferente.?’

Otra forma de clasificar a los condrosarcomas, se basa en

TABLA 1: SISTEMAS DE CLASIFICACION DEL CONDROSARCOMA®

Segun el origen. 1. Primarios.

+ Condrosarcomas centrales, periostales, mesenquimales, células claras.

2. Secundarios.

» Condrosarcomas periféricos (100&) y centrales (40%).

Grado histologico. 1.

Grado | (bajo grado): Representa un tumor bien diferenciado, con calcificaciones que forman

islas 6seas, con poca atipia nuclear, una gran matriz de cartilago hialino y poca probabilidad

de metastasis.

2. Grado Il (grado intermedio): Se caracteriza por un aumento en la celularidad, hay poca matriz
cartilaginosa, la mitosis ocurre raramente, hay pleomorfismo celular, nicleos irregulares y un
estroma predominantemente mixoide.

3. Grado lll (alto grado): Presencia de células anaplasicas, multinucleadas con nucléolos pre-
ponderantes, matriz mixoide y con una tasa mitética minima de 2 mitosis por cada 10 cam-
pos de alta potencia. Gran probabilidad de metastasis.

Medulares.
Periféricos.
Convencionales.
Central.
Periférico.

» Periostal.

2. Raros.

* Desdiferenciado.
*  Mesenquimal.
» Células claras.

Localizacion.

> =

Presentacion.
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Figura 1: Clasificacion de Weinstein (WBB) con vertebra divida en sentido horario.

si son convencionales o de presentacién rara. Los prime-
ros, representan entre el 65% y 85% de todos los casos.
Siendo el subtipo central, el mds frecuente, aunque su lo-
calizacién en columna es pricticamente inusual.’ Este
subtipo se caracteriza por surgir dentro del canal medular
y ser de origen primario en la mayoria de los casos.

Los condrosarcomas raros incluyen los condrosarcomas
mesenquimatosos, desdiferenciados y de células claras.””
Cada tipo tiene caracteristicas unicas, diferencidndose de
los demds por su patologia, rasgos imagenolégicos, cardc-
ter inmunohistoquimico, entre otros factores. Los con-
drosarcomas desdiferenciados son una forma muy agre-
siva y se presentan de una degeneracién maligna de un
condrosarcoma de tipo convencional que sea de grado
bajo; ademids, los eventos metastdsicos ocurren con mu-
cha frecuencia y los pacientes presentan una superviven-
cia menor al 10% aproximadamente a 5 afios. Los de tipo
mesenquimatoso estin compuestos por dos tipos de célu-
las separadas y se presenta una mezcla entre condrocitos
de bajo grado y células pequefias que no estin diferencia-
das. El tipo celular predominante depende del organismo.
Los pacientes con este subtipo de condrosarcoma presen-
tan un prondstico malo, ya que existe una supervivencia a
los 5 afios del 50%." Y, por tltimo, la subclasificacién de
células claras, en la cual se encuentran grandes grupos de
células neopldsicas, cuyo citoplasma es amplio y abundan-
te en glucégeno. En algunos casos se puede presentar ne-
crosis, pero a diferencia de las demds clasificaciones, este

tipo presenta un mejor prondstico.”

MECANISMOS BIOMOLECULARES

En los condrosarcomas secundarios estin involucrados
distintos mecanismos:’

1. Precedidos de osteocondromas

*  Mutacién de los genes EXT1 0 EXT2: Los productos

de estos genes son importantes para la biosintesis de

glicosaminoglucanos como el heparin sulfato que a su
vez es relevante en las vias de sefializacién de la pro-
teina IHHA y el péptido relacionado con la hormo-
na paratiroidea (PTHtP) responsables de la madura-
cién y proliferacion de los condrocitos. Por tal razén,
la mutacién de estos genes conduce finalmente a una
alteracién de la osificacién endocondral.

* Mutaciones en la proteina del retinoblastoma (pRb) y
/0I'P53: En el caso de los osteocondromas que evolu-
cionan a condrosarcomas, se ha encontrado que esta
progresién puede ser independiente de mutaciones
en EXT1 o EXT2. Proponiéndose alteraciones en la
pRb y /0I'P53 que también son fundamentales en la
regulacién del ciclo celular.

2. Precedidos de encondromas

* Mutaciones en los genes IDH-1 o IDH-2: Estos ge-
nes codifican la enzima isocitrato deshidrogenasa que
cataliza la conversién de isocitrato a alfa-cetoglutarato
en el ciclo de Krebs. La mutacién en alguno de estos
genes, promueve la acumulacién de D-2-hidroxigluta-
rato, que estimula la diferenciacién mesenquimal a fa-
vor de la condrogénesis en lugar de la osteogénesis y
también provoca inhibicién de las enzimas que depen-
den del producto alfa-cetoglutarato.

MANIFESTACIONES CLINICAS

El patrén de crecimiento lento permite que los sintomas
aparezcan de forma gradual. El sintoma mds comun es
dolor localizado asociado a manifestaciones neurolégi-
cas tanto medulares como radiculares. El dolor en los pa-
cientes con condrosarcoma vertebral puede estar presen-
te por semanas o incluso por afios, este tiende a ser mds
intenso en horas de la noche al punto de ser incapacitan-
te en muchas ocasiones. Entre el 28% -82% de los pacien-
tes presenta una masa palpable en la region afectada de la
columna. Aproximadamente el 50% de los pacientes, al
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momento del diagnéstico presentan déficits neurolégicos,
que pueden manifestarse como radiculopatia o como un

sindrome de cauda equina *!0113.1416

DIAGNOSTICO

Para realizar un tratamiento adecuado, es indispensable
la estadificacién del tumor. Para cumplir este primer ob-
jetivo, se dispone de la radiografia simple, la tomogra-
fia computarizada (TC), la resonancia magnética (RM) y
gammagrafia ésea.’

La radiografia simple permite determinar la existencia
de una lesién 6sea, mientras que la T'C muestra la ubi-
cacién de la neoplasia y la caracterizacién de su desarro-
llo.*#13% Ambas herramientas generalmente muestran una
lesién litica y blastica mixta.”'™*!* Los condrosarcomas
convencionales aparecen como una masa bien definida; en
la matriz condroide se aprecian lesiones calcificadas de-
nominadas calcificaciones de “anillo y arco”.”*101314 E|
condrosarcoma exhibe ciertas caracteristicas de acuerdo
al grado (bajo o alto), que pueden valorarse a través de
RM, tales como espiculas densas calcificadas, un aspec-
to excéntrico y lobular, y regiones de calcificaciones.” La
imagen ponderada en T2 exhibe una lesién hiperinten-
sa debido a que el cartilago neopldsico alberga un eleva-
do volumen de agua. La mineralizacién ésea se manifies-
ta como una sefial hipointensa en todas las imdgenes de
RM, sin importar el tipo de secuencia utilizado.*¥1%!% La
gammagrafia sea muestra una gran absorcién del radio-
trazador en regiones préximas a la neoplasia.’

El método diagnéstico de eleccién cuando se presume la
existencia de un condrosarcoma de columna vertebral, es
la biopsia por puncién guiada por imagen cerrada con un
trocar.”1116

No obstante, estos recursos imagenolégicos solo proveen
informacién morfolégica que permite inferir que tan be-
nigno o maligno es una lesién, pero no aportan datos de
la actividad metabdlica del tumor, esto es importante, de-
bido a que se ha descrito una mayor utilizacién de la glu-
cosa en los condrosarcomas de alto grado.’ De tal forma,
que se ha propuesto la utilizacién de la tomografia por
emisién de positrones (PET) como un examen que pue-
de ayudar a diferenciar las lesiones benignas de las neo-
plasias. Sin embargo, ain no existe una evidencia contun-
dente que permita al neurocirujano utilizar la PET para
el abordaje diagndstico de esta patologia.

Cabe resaltar, la importancia de la evaluacién con TAC
de térax en aquellos pacientes con lesiones histolgicas de
grado alto e intermedio, dado que este subtipo presenta
mayores probabilidades de metdstasis pulmonares.®
Luego de obtener los exdmenes radiolégicos junto con la
determinacién del grado histolégico tumoral, el siguiente

paso es la estadificacién de la lesién. Dentro de los siste-
mas de estadificacién, se encuentra la clasificacién de En-
neking et al., dividida en 3 grados: Lesiones de bajo gra-
do (Grado I), lesiones de alto grado (Grado II) y lesiones
con metéstasis (Grado III). A su vez, se subdivide depen-
diendo de la extensién a la corteza del hueso (Intracom-
partimentales o extracompartimentales).>!!

Por otro lado, se encuentra la clasificacién de Weinstein
(WBB) que divide a la vértebra en zonas enumeradas del
1 al 12 en un sentido horario y a su vez asigna una letra al
tumor dependiendo si es una lesién intradsea o extradsea,
como puede evidenciarse en la figura 1. Este sistema pro-
porciona la direccién de la zona vertebral afectada, que se
vincula con el tipo reseccién a efectuar.!

TRATAMIENTO

Los condrosarcomas son resistentes tanto a la quimiotera-
pia como a la radioterapia, razén por lo que el tratamien-
to es la extraccién quirdrgica completa del tumor, siendo
este un procedimiento singularmente complejo.!+6713:16-18
El objetivo principal de esta cirugia es mantener o per-
feccionar el funcionamiento, aliviar el dolor del pacien-
te y tener el control de la reiteracién de tumores a nivel

local 1418

Por otro lado, si el tumor estd comprometiendo
estructuras vitales como médula espinal, bronquios, o ar-
teria aorta, solo seria posible realizar una extirpacién par-
cial, e implicaria el uso de radiacién y quimioterapia, por
la posibilidad de restos de condrosarcoma.1>16-18

La complejidad de la anatomia de la columna vertebral
condiciona el tipo de procedimiento para los tumores ubi-
cados en esta drea del cuerpo. Los procedimientos para el
condrosarcoma espinal incluyen la reseccién en bloque y
el curettage. Prefiriéndose el primero, por las tasas de re-
currencia inferiores al 10% en el caso de tumores loca-
les,” en los casos donde se realice, es fundamental que se
acompafie de la descripcién histopatolégica de los mir-
genes.!!

Boriani et al, proponen unos criterios para que el neu-
rocirujano se incline por el curettage. Estos criterios in-
cluyen a aquellos pacientes con compromiso de toda la
circunferencia del canal espinal, la alta posibilidad de is-
quemia por la ligadura vascular y la necesidad de ligadu-
ra en el canal medular™ Aunque esta decisién debe ser
sopesada por los resultados poco favorables y las tasas de
progresion elevadisimas.”!!

Con respecto a la ablacién por radiofrecuencia, ain no
existen estudios que demuestren su utilidad en las neo-
plasias 6seas de origen primario. De igual forma, a pesar
de que se ha reportado el uso de criocirugia mds curettage
en condrosarcomas de bajo grado con localizaciones di-
ferentes al espinal, todavia no se dispone de la evidencia
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suficiente para su uso en los condrosarcomas en columna
vertebral.’

PRONOSTICO

El pronéstico depende de factores como: edad del pa-
ciente, el tratamiento inicial, la adecuacién de los mar-
genes quirdrgicos y el patrén histolégico.! Dependiendo
del grado histolégico se observa una variacién en el pro-
nostico:

* Grado I: Alrededor del 71% al 83% de los pacientes
sobreviven hasta 10 afios luego de recibir el tratamien-
to indicado.*

*  Grado II: Solo un tercio de los pacientes sobreviven a
10 afios y menos del 50% sobreviven a 5 afios posterior
al tratamiento.*

*  Grado III: La tasa de supervivencia a 3 afios es del
10%.4

En general el pronéstico del condrosarcoma no es alen-
tador. Alrededor del 75% de los pacientes fallece entre

6 y 8 afios, posterior a la reseccién quirdrgica subtotal.*

Los condrosarcomas de células claras presentan un me-

jor pronéstico que otros subtipos de condrosarcoma tales

como los con los mesenquimatosos o des diferenciados.”

El 20% de los pacientes sometidos a tratamiento quirdr-

gico presenta recidiva.!

La informacién radiolégica e histolégica del condrosar-

coma primario influye en el discernimiento de la super-
vivencia, tratamiento y diagnéstico del paciente. Ambos
factores conforman la estadificacién.!b

Las metdstasis en relacién a los condrosarcomas pueden
ocurrir inclusive afios después, por esta razén es necesario
que se haga seguimiento y control a largo plazo luego de

detectada la patologia.’

CONCLUSIONES

A pesar de su presentacién relativamente frecuente, el
condrosarcoma espinal sigue representando un reto des-
de el punto de vista terapéutico para el neurocirujano. In-
cluso en la variante con un mayor grado de benignidad,
el pronéstico es ominoso para la mayoria de los pacientes
afectando a su calidad de vida y la supervivencia. La elec-
cién del tratamiento mds adecuado dependerd de factores
individuales de cada paciente, como su situacién premor-
bida y la extensién de la enfermedad, asi como la exten-
sién hacia estructuras neurovascular.

De cualquier manera, el tratamiento deberd ser multi-
disciplinar y destinarse no solo a un control de la progre-
sién de la enfermedad y mejora de la esperanza de vida,
sino que También debera buscar una adecuada calidad de
vida y control del dolor.
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COMENTARIO

Los autores realizan una revisién no sistemdtica respecto a los condrosarcomas espinales primarios. La revisién es or-
denada y muy completa, resultando una buena guia de consulta para cuando uno tiene dudas diagndsticas o terapéu-
ticas respecto a una lesién tumoral compatible con un condrosarcoma. En forma similar a otros tumores primarios en
los cuales en la actualidad la Unica opcidn curativa es una reseccién en block, representa un desafio de planificacion y
ejecucién. En el futuro préximo veremos la utilidad de la radiocirugia en el tratamiento de estas lesiones, siendo muy
prometedores los primeros reportes de tratamiento.

Alfredo Guiroy
Hospital Espafiol de Mendoza, Mendoza, Argentina.

COMENTARIO

Los autores realizan una muy buena descripcién de todos los aspectos que involucran este raro tipo de tumor a nivel
espinal. Desde las caracteristicas epidemiolégicas y mecanismos biomoleculares comprometidos, hasta los métodos de
diagnéstico y pronéstico de estos pacientes. Pero es en el manejo quirtrgico que quisiera resaltar un punto. En nuestra
institucién utilizamos, ademds de las enumeradas por los autores, la clasificacién de Enneking (Tabla 1). Esta clasifica-
cién fue desarrollada para la estadificacién de los tumores éseos primarios esqueléticos, basada en el comportamiento
histolégico, extensién anatémica y presencia de metdstasis a distancia. El grupo de trabajo sobre tumores de AOSpine
describe una menor tasa de recurrencia local utilizando esta clasificacién.! La gran mejoria en la sobrevida de estos pa-
cientes ha sido gracias al desarrollo de las nuevas técnicas quirtrgicas que permiten la reseccién en bloque de estos tu-
mores. Y aunque actualmente la expectativa estd puesta en nuevas terapias adyuvantes, la cirugia radical seguird sien-
do, probablemente por un largo tiempo, la mejor opcién para estos pacientes.?

TABLA 1: CLASIFICACION DE ENNEKING PARA TUMORES

MALIGNOS
Estado Descripcién
Tumor maligno de bajo grado,
1A . .
intracompartimental
B Tumor maligno de bajo grado,
extracompartimental
Tumor maligno de alto grado,
A , .
intracompartimental
IB Tumor maligno de alto grado,

extracompartimental

Tumor maligno de alto grado con
metastasis

Tumor maligno de alto grado con
metastasis

Pablo Gustavo Jalén
Hospital de Clinicas “José de San Martin”. C.A.B.A, Argentina.
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COMENTARIO
En el presente trabajo de revisién, Loraine Quintana-Pajaro y colaboradores examinan la problemitica diagnéstica y
terapéutica del condrosarcoma espinal a través de una sugestiva pregunta: “Qué debe saber el neurocirujano sobre con-
drosarcoma espinal primario?”. Aunque el desarrollo del mismo contesta en gran medida la pregunta, creemos necesa-
rio resaltar algunos conceptos importantes.

Si bien queda claro que el diagndstico inicial debe ser realizado mediante biopsia con aguja, es preciso aqui enfatizar
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que dicha biopsia deberia ser realizada en el mismo centro donde el paciente serd ulteriormente tratado, ya que el sitio
de entrada debe quedar incluido en la planificacién de la reseccién. En este sentido, debemos recalcar que la reseccién
en bloque no es sélo de “preferencia”, como se insinda en el segundo pérrafo del Tratamiento, sino que debe ser el ob-
jetivo primario de la planificacién terapéutica, ya que aumenta la sobrevida de estos tumores radio y quimio resistentes.

Por ultimo, es importante destacar que estos tumores no deberian ser tratados por cirujanos espinales que carezcan
de experiencia en el manejo de tumores Gseos primarios, por lo que estos pacientes deberian ser derivados a centros
oncolégicos de referencia.? Aclaradas estas cuestiones, felicito a los autores por el presente trabajo, el cual es de suma
utilidad como método de educacién continua para el manejo clinico de estos infrecuentes tumores.

Dr. Ignacio J. Barrenechea
Neurocirujano. Hospital Privado de Rosario, Argentina.
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