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Tumores espinales primarios en la infancia.
Epidemiologia, diagnoéstico, estadificacion y tratamiento
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RESUMEN

Introduccion: Los tumores vertebrales son infrecuentes
en la infancia. El objetivo de esta investigacion es anali-
zar las variables clinico-epidemioldgicas, los estudios
complementarios, los procedimientos diagndsticos, los
criterios de estadificacién y los resultados terapéuticos.
Materiales y métodos: Se realiz6 una evaluacion retros-
pectiva de una muestra de 43 nifios tratados en un perio-
do de 20 afios. Variables analizadas: dolor, compromiso
neurolégico, deformidad, claudicaciéon para la marcha,
masa palpable, recidiva, supervivencia y complicaciones
terapéuticas. La estadificacién se efectud segtin la histo-
logia, la extension anatémica y el comportamiento biol6-
gico del tumor. El seguimiento minimo fue de 2 afios y la
significacion estadistica < 0,05.

Resultados: Prevalencia en los varones, edad promedio 9,3
afios. Estirpes mds frecuentes: histiocitosis de células de
Langerhans, osteoma osteoide y quistes 6seos aneurismati-
cos. Datos clinicos relevantes: dolor, deformidad, afecta-
cién neurolégica. Retardo diagndstico promedio, 7 meses.
En la mayoria de las lesiones seudotumorales no hubo
correlacion entre la benignidad histolégica y el comporta-
miento clinico. En 31 nifios la cirugia incluy? tres procedi-
mientos basicos: curetaje, reseccion en bloque y vertebrec-
tomia. El tratamiento médico incluy6 a 13 pacientes con
histiocitosis. Los diversos protocolos terapéuticos modifi-
caron favorablemente las variables analizadas.
Conclusiones: Se requiere un alto indice de sospecha a fin
de establecer el diagndstico y el tratamiento tempranos y
evitar las deformaciones o el dafio neurolégico permanen-
te. La estadificacion tumoral es imprescindible para el
estudio individual y la comparacién con otras series.
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PRIMARY TUMORS OF THE SPINE IN CHILDREN
EPIDEMIOLOGY, DIAGNOSIS, STAGING AND TREATMENT

ABSTRACT

Background: Spine tumors are uncommon in childhood.
The goal of our research is to analyze clinical and epide-
miologic data, complementary studies, diagnostic proce-
dures, staging criteria and therapeutic results.

Methods: 43 children treated along 20 years were
retrospectively reviewed using a case-control design. The
following data were analyzed before and after treatment:
pain, neurological status, deformity, limp, local mass,
recurrence, survival and therapeutic complications.
Lesions were classified according to histological speci-
mens, anatomical size and biological behavior. Follow up
was = 2 years and Alfa was set at < 0.05.

Results: There was male prevalence; mean age was 9.3
years. Prevalent lesions were: Langerhans Cell Histiocy-
tosis, Osteoid Osteoma and Aneurysmal Bone Cyst. The
most frequent clinical data were: pain-deformity-neuro-
logical impairment. Average diagnostic delay: 7 months.
In most of the tumor-like lesions there was no correlation
between histological benignancy and clinical behavior.
Surgery was performed in 31 children according to three
basic procedures: curettage, en bloc resection, and verte-
brectomy. The specific medical treatment included 13
patients with histiocytosis. The various treatment modali-
ties improved the clinical data.

Conclusions: Favorable clinical results essentially
depend on adequate staging, early diagnosis and treat-
ment. Tumor staging is mandatory in order to analyze
individual cases and to compare others samples.

KEY worps: Childhood. Primary spine tumors.
Staging.
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Los tumores espinales primarios en la infancia y ado-
lescencia son poco frecuentes. En relacién con los tumo-
res esqueléticos y, para el mismo grupo etario, se estimé
una incidencia de entre 2% y 10%.+16:1941.57

La rareza y, muchas veces lo insidioso del curso evolu-
tivo, generan un considerable retraso u omisién diagnds-
tica. Asi, pueden instalarse deformaciones estructurales y,
peor auin, un dafio neurolégico irreversible.

La raquialgia prolongada y la limitacién funcional son
las expresiones mds frecuentes de una patologia estructu-
ral.?3

Se requiere un alto indice de sospecha para realizar un
diagndstico temprano, emprender un tratamiento adecua-
do y evitar desenlaces catastréficos, como lo demuestra la
evolucion natural.

Se trata casi siempre de tumores benignos o lesiones
seudotumorales desde el punto de vista histolégico, pero
con diversos grados de agresividad local.

El comin denominador, en comunicaciones previas
internacionales, es el escaso tamafio de las muestras y,
especialmente, la falta de criterios de estadifica-
Ccién.318.19.27.40,55

La finalidad del tratamiento es obtener la curacién, pre-
servar la funcién del neuroeje y evitar la instalaciéon de
deformaciones irreducibles.

Los objetivos de la presente investigacion son describir
los aspectos epidemioldgicos, y analizar las variables cli-
nicas, los estudios complementarios y los procedimientos
diagndsticos.

Finalmente, se evaldan los criterios de estadificacion y
los resultados terapéuticos.

Materiales y métodos

Es un estudio observacional retrospectivo de casos y contro-
les. Fueron incluidos pacientes de hasta 17 afios, portadores de
tumores espinales primarios y lesiones seudotumorales. Se
excluyeron los que tenian tumores del tejido nervioso, docu-
mentacién incompleta o seguimiento insuficiente. Se revisaron
las historias clinicas y estudios complementarios de 43 pacien-
tes que reunieron los requisitos sefialados, tratados entre julio
de 1987 y mayo de 2007 en el Servicio de Ortopedia y
Traumatologia del Hospital de Nifios Sor Maria Ludovica de La
Plata y en la Fundacién Mainetti de Gonnet. El tiempo de segui-
miento minimo fue de 2 afios.

Las siguientes variables clinicas fueron analizadas antes y
después del tratamiento: dolor, compromiso neurolégico, defor-
midad, claudicacion para la marcha, masa palpable, recidiva,
supervivencia y complicaciones terapéuticas. Se dispuso de los
estudios complementarios que se enumeran en la Tabla 1.

Los tumores fueron estadificados sobre la base de tres crite-
rios:

1. Histologia: muestras remitidas por puncion y quirdrgicas.

2. Comportamiento bioldgico segtin Enneking.!!24
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3. Extensién anatémica o de ubicacién axial de Weinstein-
Boriani-Biagini!!"1>!53657 (Fig, 1) y localizacién compartimen-
tal intracanalar de Khanna y cols’%3 (Fig. 2).

Tabla 1. Estudios complementarios

Radiograffas (RX) 42
Centellograma con tecnecio 99 (**Tc) 39
Tomografia computarizada (TC) 35
Resonancia magnética (RM) 26
Angiografia 2
Mielografia

IZQUIERDA
DERECHA Apbfisis
Apdfisis articular

espinosa superior

Apdfisis
transversa
Pediculo
Cuerpo Partes
vertebral blandas

Figura 1. Esquema de Weinstein-Boriani-Biagini.

Figura 2. Compartimientos. 1. Intradural-intramedular.
2. Intradural-extramedular. 3. Extradural.
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El andlisis estadistico se realizé con software PASW®
Statistics 17.0 (2009 SPSS Inc). Las variables ordinales se ana-
lizaron con la prueba no paramétrica de Wilcoxon (especifica
para muestras apareadas antes y después sobre un mismo indi-
viduo). Para variables nominales, se aplicé la prueba de los sig-
nos (sign test) de hipdtesis nula.

Para la evaluacién del tiempo transcurrido entre los primeros
sintomas y signos en el momento del diagndstico, se utilizé la
prueba no paramétrica lineal de Kruskal-Wallis, también sobre
hipétesis nula. El nivel de significacion estadistica fue 0,05,
ajustado por correccién de Bonferroni.

Resultados

La edad de los pacientes fluctué entre 6 meses y 17
afios (media 9 afos 3 meses), con una relacion mujer-
varén de 26:17. En la segunda década de la vida se agru-
paron el 73% de los tumores. El seguimiento promedio
fue de 6 afios (r = 2-16). Se excluy¢6 del cdlculo a una
paciente con condrosarcoma que murié a los 4 meses de
la operacion.

El intervalo entre los primeros sintomas y signos y el esta-
blecimiento del diagnéstico tuvo una media de 28,1 sema-
nas (r = 1-180). En los pacientes portadores de histiocitosis
se observo que ese periodo fue sensiblemente méas corto en
relacién con los portadores de tumores formadores de hueso
y quistes Gseos aneurismaticos (x> 20l = 6,01, p = 0,05)
(Fig. 3).

Los tumores hallados con mayor frecuencia fueron his-
tiocitosis de células de Langerhans, osteoma osteoide y
quiste 6seo aneurismadtico (Tabla 2).

El motivo de consulta varié en cada paciente, pero el
dolor local se constatd en 93% de la serie, con irritacién
radicular en 34%. No se registré radiculalgia aislada.

La totalidad de los nifios portadores de quistes 0seos
aneurismaticos, histiocitosis y tumores formadores de
hueso presentaron dolor local, con incremento nocturno
en el 42% de los casos. El alivio con AINE o aspirina se
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Figura 3. Retardo diagndstico (meses).

Tumores espinales primarios en la infancia 15

evidenci6 en el 60% de los pacientes con tumores forma-
dores de hueso y quistes 6seos aneurismaticos.

La limitacién funcional y la deformidad espinal (torti-
colis, actitud escoliética, pelvis oblicua antdlgica) tuvie-
ron una incidencia del 58%.

La afectacién neurolégica se constat en el 46% de los
pacientes en términos de radiculopatia, irritacion plexual
o déficit medular. En la escala Frankel, 2 nifias ingresa-
ron con una paraplejia definitiva. La causa determinante
fue una fractura sobre un quiste dseo aneurismatico en el
raquis tordcico. En los estadios Frankel intermedios (B y
C) se categorizaron 3 pacientes portadores de osteocon-
droma, hemangioendotelioma e histiocitosis. En otras
palabras, 12% de los pacientes ingresaron con paraplejia.

El antecedente traumdtico y la claudicacién para la
marcha fueron otros motivos de consulta de relativa fre-
cuencia (16%). Finalmente, el hallazgo de una masa pal-
pable se evidencid en 14% de los pacientes y en relacién
con osteocondromas del arco posterior.

Si bien las asociaciones entre signos y sintomas fueron
variadas, la triada de mayor frecuencia fue dolor, defor-
midad y compromiso neurolégico.

La forma de presentacién fue insidiosa en 36 nifios
(84%) y aguda en 7 (16%), relacionados estos ultimos
con los casos referidos de paraplejia y, en otras dos opor-
tunidades, con invasién intracanalar de tejido granuloma-
toso en el contexto de la histiocitosis. El detalle comple-
to de la serie se expresa en la Tabla 4.

Tabla 2. Frecuencia por histologia

Histologia n=43 Frecuencia (%)
Histiocitosis 14 32,5
Osteoma osteoide 8 18,6
Osteoblastoma 2 4,6
QO aneurismatico 8 18,6
Osteocondroma 6 13,9
Otros 5 11,6

Quiste 6seo simple, angioma, angiolipoma,
hemangioendotelioma, condrosarcoma

Tabla 3. Signos y sintomas

Signos y sintomas n=43 Porcentaje
Dolor 40 93
Deformidad clinica 25 58
Radiculopatia 15 34
Paraplejia 5 12
Marcha claudicante 7 16
Traumatismo 7 16
Masa palpable 6 14
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Tabla 4. Datos clinicos relevantes, diagnésticos, estadificacion, tratamiento y complicaciones

Caso | Edad | Sexo | Nivel | Diag Signos Biopsia | WBB Enne Tratamiento | Complicaciones
Afios Sintomas previa king
1 10 F C7 (0]0) Dolor. Torticolis No 7-9 2 Curetaje. Disestesia MSD
Plexitis braquial B-C V. ant transitoria
2 16 M L2 00 Dolor No 2-4 2 Resec. bloque
Escoliosis B-C Injerto. Sintesis
3 13 F L3 (0]0] Dolor No 1-3 2 Resec. bloque Escoliosis
Escoliosis B-C Injerto. Sintesis
4 13 M L3 (0]0) Dolor No 9-11 2 Resec. bloque
Escoliosis B-C Injerto. Sintesis
5 10 M T3 (0]0) Dolor No 10-11 Resec. bloque
Trauma B-C Injerto. Sintesis
6 11 M L5 00 Dolor No 9-11 2 Resec. bloque
Pelvis oblicua B-C Injerto
7 15 M C3 00 Dolor No 10-11 Resec. bloque Torticolis
Torticolis B-C Injerto. Sintesis residual
8 8 M C5 00 Dolor Si(-) 12-2 2 Resec. bloque
Torticolis C-D Injerto. Sintesis
9 16 F S1 OB Dolor Si(+) 12-4 3 Resec. bloque
Claudicacién marcha ABCD
10 16 M SIII OB Dolor No -3 3 Resec. bloque
Ciatica ABCD
11 14 M S1 QOA Dolor Si(+) 6- 3 Curetaje, injerto | Sepsis profunda
Claudicacién marcha ABCD V. Ant + Post 1tp
12 14 F T6 QOA Paraplejia No -8 3 Curetaje Escoliosis
Dolor ABCD Injerto paralitica
Frankel A Osteofntesis
13 14 F T5 QOA Paraplejia No 5-11 3 Curetaje Escoliosis
Dolor ABCD Injerto paralitica
Frankel A Osteointesis
14 8 M S1 QOA Dolor Si(-) 12-3 3 Curetaje
Claudicacion ABCD Injerto
marcha
15 17 M C7 QOA Dolor Si(-) 2-5 3 Embolizacién
Escoliosis BCD previa. Curetaje
Injerto. V. ant
16 16 M C6 QOA Dolor Si(-) 4-1 3 Curetaje. Injerto Sangrado
Torticolis ABCD Osteosintesis >1.000 ml
17 9 F L2 QOA Dolor No 10-2 3 Curetaje
Escoliosis ABCD Injerto
18 14 M C3 QOA Dolor No 12-6 3 Curetaje Osteosintesis
Torticolis ABCD Injerto
19 12 M T4 HCL Dolor No 4-7 3 Curetaje
Frankel C BCD Injerto
20 7 M L3 HCL Dolor Si(+) 4-8 2 Médico
ABCD
21 7 M C5 HCL Dolor Si () 4-8 3 Curetaje Falla
Torticolis ABCD Injerto osteosintesis
Osteosintesis
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Tabla 4. (Cont.)
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22 11 M T1 HCL Dolor No 3-9 3 Médico
Rigidez ABCD
23 13 M L2 HCL Dolor Si(+) 4-8 3 Médico
Rigidez BCD
24 15 M T12 HCL Dolor No 4-8 3 Médico
Rigidez BCD
25 16 F C3 HCL Dolor Si(-) 4-8 2 Curetaje Disestesia
Trauma ABCD Injerto facial
Sintesis.V. ant
26 oM F C,TL HCL Dolor Si, piel 4-8 3 Médico
Rigidez BCD
27 8 M L5 HCL Dolor Si(+) 4-8 2 Corticoides
Claudicacion ABCD Radioterapia
marcha Corsé
28 4 M L1 HCL Dolor No 4-8 3 Médico
BCD
29 14 M L1 HCL Dolor Biopsia 4-6 3 Médico
Rigidez Calota ABC
30 6 F L4 HCL Dolor Biopsia 4-8 3 Meédico
Rigidez Calota |ABCD
31 8 M C3 HCL Dolor Biopsia 4-8 3 Médico
No vert | BCD
32 7 F T9 HCL Dolor Si(+) 4-8 3 Médico
Rigidez BCD
33 15 F T6 oC Masa palpable No 9-11 1 Reseccién
ABC Bloque
34 14 M L2 oC Masa palpable No 10-12 1 Reseccidn.
ABC Injerto. Sintesis
35 2 F T12 oC Dolor No 2-9 3 Reseccién Infeccion
Frankel C CD Bloque. Injerto superficial
36 17 M C5 ocC Dolor. Trauma No 12-2 1 Resec. Injerto
Masa palpable B Sintesis
37 12 F C3 oC Masa palpable Si(+) 12-2 1 Reseccién.Bloque
AB
38 12 F C4 oC Dolor No 9-11 1 Resec. Bloque
Masa palpable AB Injerto. Sintesis
39 15 F L3 QOS Dolor Si(+) 4-9 3 Curetaje. Injerto
Trauma ABCD Sintesis. V. ant
40 11 F T9 AG Dolor No 4-8 2 Embolizacién
B-C Vertebroplastia
41 4 M |L3L4 | AGL Dolor. Trauma Si(+) 10-2 1 Reseccién
Masa palpable A-B
42 17 F S1,2,3 CS Dolor Si(+) 1-8 ™ Resec. Bloque Paresia MID
Claudicacién | Quirdrgica | ABCD IIB Abordaje ant + Sepsis. Falla
marcha post en 1 tpo. multisistémica
TEP. 6bito
43 7 F T9 HG Dolor No 12-11 3 Vertebrectomia
Frankel B ABCD Sintesis. Injerto

0OO: osteoma osteoide, OB: osteoblastoma, QOA: quiste dseo aneurismatico, HCL: histiocitosis células de Langerhans, OC: osteocondroma,
QOS: quiste 6seo simple, AG: angioma, AL: angiolipoma, CS: condrosarcoma, HE: hemangioendotelioma
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Con las radiografias iniciales pudo sospecharse la lesion
en el 50% de los casos. El *Tc tuvo una sensibilidad del
64%. Los falsos negativos correspondieron a histiocitosis,
osteocondromas y quiste 6seo simple. La tomografia com-
putarizada (TC) y la resonancia magnética (RM) fueron
los estudios por excelencia para interpretar la extension de
los tumores y estadificarlos correctamente.

Sobre la base de la anamnesis, el examen fisico y los
estudios por imdgenes pudo establecerse un diagnéstico
presuntivo correcto en el 84% de los casos.

Se realizé biopsia por puncién bajo anestesia general y
asistencia de TC en 16 pacientes. Las muestras fueron
remitidas para andlisis histopatolégico y bacteriolégico.
Se incluyeron todas las lesiones liticas y no se indicé en
casos caracteristicos: osteoma osteoide, osteocondroma,
angioma. De 17 procedimientos 8 permitieron certificar
el diagnéstico (47%).

Se registraron falsos negativos en histiocitosis, quistes
dseos aneurismdticos y osteoma osteoide. Contraria-
mente, la sensibilidad del andlisis histopatolégico con-
vencional fue del 100% en las 31 muestras quirdrgicas
remitidas.

Salvo en 3 pacientes, la afectacién fue monovertebral.
Las excepciones las constituyeron un quiste 6seo aneu-
rismatico cuyo proceso expansivo involucrd vértebras
vecinas por contigiiidad hacia ldminas-costillas y dos his-
tiocitosis sistémicas.

La regién espinal mds afectada fue la lumbosacra. El
58% de las lesiones se ubicaron en el arco posterior y el
40%, en el soma. Un solo caso incluyé la totalidad de la
vértebra (hemangioendotelioma) (Fig. 4) (Tablas 5 y 6).

Segtin su comportamiento bioldgico los tumores benig-
nos fueron estadificados en los siguientes estadios:

* 5 inactivos: osteocondromas, angiolipoma.

e 12 activos: osteomas osteoides, histiocitosis, angio-
ma.

e 25 agresivos: osteoblastoma, quistes 0seos aneuris-
maticos, quiste 6seo simple, histiocitosis.

El 87% de las lesiones seudotumorales (todos los quis-
tes 0seos aneurismadticos y simples, y la mayoria de las
histiocitosis) se comportaron como un grado 3 de
Enneking.

El dnico tumor maligno, condrosarcoma, se estadifico
como de alto grado 2 B.

La totalidad de los tumores fueron ubicados en el siste-
ma WBB en tres sectores:

7 Osteomas osteoides
Hora 2 Osteoblastomas
9-3 5 Osteocondromas
4 Quistes aneurismaticos
1 Angiolipoma
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Hora 1 Osteoma osteoide
2-5 4 Quistes aneurisméticos
8-11 1 Condrosarcoma

14 Histiocitosis
Hora 1 Quiste 6seo simple
4-9 1 Angioma

1 Osteocondroma

Vértebra total Hemangioendotelioma

Osteoma osteoide

L
b Osteoblastoma
Histiocitosis Osteocondroma
Angioma Quiste 6seo aneurismaitico

Quiste simple dseo Angiolipoma

Condrosarcoma

| Vértebra total: hemangioendotelioma

Osteoma osteoide

Figura 4. Localizacién tumoral vertebral.

Tabla 5. Distribucién por nivel (incluye formas multiples)

Distribucién n=43 %
Cervical 13 29
Torécico 12 26
Lumbar 15 33
Sacro 5 11

Tabla 6. Ubicacion de los tumores segtn la topografia

Histologia/Topografia | Cervical | Toracico| Lumbar|Sacro
Osteoma osteoide 3 1 4
Osteoblastoma 2
Quiste aneurismatico 3 2 1 2
Histiocitosis* 4 5 7
Osteocondroma 3 2 1
Angioma 1

Quiste 6seo simple 1
Angiolipoma 1
Hemangioendotelioma 1
Condrosarcoma

Incluye formas multiples* 1
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Todos los pacientes recibieron tratamiento. En 31 se
realizé cirugia, la cual consistié en tres procedimientos
bésicos: reseccion en bloque (marginal), curetaje (intrale-
sional) y vertebrectomia. Segun criterio se utiliz6 osteo-
sintesis (17/31) o injerto autélogo de iliaco, costilla o
peroné (24/31). En cuanto a la tictica quirdrgica, se rea-
lizaron 21 abordajes posteriores, 6 anteriores y 4 proce-
dimientos combinados (Tabla 7).

De los 14 pacientes portadores de histiocitosis en 1 se
realizé Gnicamente cirugia, en 2 tratamiento mixto y en
11 se indicaron protocolos diversos que incluyeron corti-
coides por via sistémica, quimioterapia (vinblastina,
metotrexato), radioterapia en bajas dosis y corsé.
Finalmente, una nifia con diagndstico de angioma fue tra-
tada con embolizacién selectiva terapéutica y, ante su fra-
caso, se realizé una vertebroplastia con metilmetacrilato.

Evaluacion terapéutica: a excepcion de la deformidad
y, en términos estadisticos, se evidencid que el tratamien-
to modific6 favorablemente las variables analizadas:
dolor, tanto local como radicular, y estado neurolégico en
la escala de Frankel (Tabla 8).

Dolor: el 95% quedé asintomatico. Estado neurolégico,
escala de Frankel: 92,8% grado E, ninguno empeord y los
grados A no se modificaron (Fig. 5). No hubo radiculal-
gia postratamiento.
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En 6 pacientes (14%) persistié algin grado de defor-
midad. Las 2 pacientes con paraplejia por quiste 6seo
aneurismadtico sufrieron escoliosis paralitica por debajo
del nivel lesional (Fig. 6).

Dos pacientes con osteoma osteoide tuvieron deformi-
dad residual. En el caso 3, un tumor en L3 de larga evo-
lucidn, se debid instrumentar la curva escolidtica lumbar.
Por igual motivo, pero en el raquis cervical (caso 7), no
hubo remisién de un torticolis luego de la reseccién en
bloque (Fig. 7).

En 2 pacientes con histiocitosis (casos 19 y 24) persis-
ti6é una cifosis de rayo corto con medicién de Cobb de 40°
y 30° respectivamente.

Se constaté consolidacién en los 20 pacientes con
artrodesis (p < 0,001). De 17 casos instrumentados, se
observ6 aflojamiento y extrusion parcial de un tornillo en
la columna cervical, posterior a la incorporacién del
injerto (caso 21). No hubo recidiva en los tumores benig-
nos. La tnica fue en un condrosarcoma.

La supervivencia fue del 100% para los pacientes por-
tadores de tumores benignos y en el 70% finalizé el cre-
cimiento. La paciente con condrosarcoma sacro muri6 a
los 4 meses de la operacién por falla multiorgdnica y
tromboembolia pulmonar. Se constaté recidiva tumoral y
sepsis local.

Tabla 7. Procedimiento quirtdrgico segun la estirpe histoldgica

Procedimiento basico 00 OB QOA HCL 0oC QOS HG AL CS
Reseccién en bloque 6 2 6 1
Curetaje 2 8 3 1 1
Vertebrectomia 1

0OO: osteoma osteoide, OB: osteoblastoma, QOA: quiste dseo aneurismatico, HCL: histiocitosis de células de Langerhans, OC: osteocondroma,
QOS: quiste dseo simple, AG: angioma, AL: angiolipoma, CS: condrosarcoma, HE: hemangioendotelioma.
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Figura 5. Distribucién de la muestra en la escala de Frankel. Negro: antes; Gris: después.
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La principal complicacién quirdrgica fue el sangrado. El dolor persistente, el compromiso neurolégico y las
En casi toda la muestra fue menor de 500 ml (p = 0,15). actitudes posturales fijas son los datos clinicos més rele-
En dos pacientes superé 1.000 ml (quiste éseo aneuris- vantes. 3618, 27,57

matico y condrosarcoma). El porcentaje global de infec-
cién fue 7% (p = 0,74). Para tumores benignos 4,7%:
infeccién superficial en un osteocondroma toracico y pro-
funda en un quiste 6seo aneurismatico (casos 11y 35 res-
pectivamente) (Fig. 8).

Tabla 8. Analisis estadistico. Efecto del tratamiento
sobre las principales variables

Eficacia del tratamiento

Discusion Variable Wilcoxon Prueba de los signos

Los tumores espinales primarios en la infancia son Dolor local p <0,001
infrecuentes y, mds aun, de baja prevalencia. Por este Dolor radicular p < 0,001
motivo, y por el curso solapado de sus sintomas y signos,

. . - Frankel p =0,003

puede explicarse el retardo diagndstico que, en la presen-
te muestra, fue significativo para los quistes dseos aneu- Claud. marcha p < 0,001
rlsrr}atlcos y los tumores benignos formadores de hueso y Deformidad »=0.13
cartilago.

Figura 6. Caso 12. Nifia de 14 afios. Paraplejia Frankel A postraumatismo deportivo banal. A. Fractura patoldgica de T6.
Mielograffa. B. TC: lesién litica predominantemente de arco posterior, invasion somdtica transpedicular. C. Quiste dseo
aneurismadtico. Se traté con curetaje, injerto aut6logo y sintesis con marco de Harshill. No hubo recidiva del seudotumor.
D y E. Desarrollo progresivo de escoliosis paralitica y pelvis oblicua. Aspecto 5 afios después. F. Prolongacién de instrumentacién
a la pelvis, tornillos iliosacros, CD-Harshill. G. Fotografia posoperatoria. H. Radiografia en el plano sagital.
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Figura 7. Caso 7. Varén de 15 afios y 9 meses, con dolor cervical, radiculalgia C4-C5 derecha y torticolis de 8 meses evolucion.
A. Radiograffa. B. Masa osteobldstica articular C3 derecha en la radiografia oblicua. C. Hiperfijaci6n selectiva con ?°Tc.

D. Aspecto en la TC. E. Fotografia intraoperatoria posreseccion de hemildmina C3 y fascetectomia parcial de C2 derecha. Nidus

(flecha). F. Osteosintesis e injerto ilfaco (flecha) y G. Radiografia posoperatoria. Confirmacién de la patologia: osteoma osteoide.

Figura 8. Caso 35. Nifia de 2 afios con sindrome de exostosis multiple, Frankel C. Osteocondroma del soma T12.
A'y B. Radiografias de frente y perfil: tumor (flechas). C. Cortes axiales de RM y TC. D. RM. Corte axial en T2.
E. Vista ventral, corporectomia de T12 e identificacién del tumor. F. Aspecto después de resecado el osteocondroma
y liberado el saco dural (flecha). G. Radiografia posoperatoria. Injertos de costilla de T11 a L1 H. TC posoperatoria.
Iy J. Tomografia computarizada y fotografias de la nifia a los 4 afios de seguimiento.
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Uno de cada 6 nifios lleg6 a la consulta en relacién con
un antecedente traumatico, hecho también referido en la
bibliografia.>!3

El hallazgo de masa palpable fue coincidente con
tumores del arco posterior y de larga evolucién, como los
osteocondromas.

Comparando la presente serie con otras de la bibliogra-
fia internacional, se observé que los tumores mds fre-
cuentes fueron la histiocitosis de células de Langherans
en todas sus formas, el osteoma osteoide y el quiste 6seo
aneurismatico. Si bien hay diferencias en nimeros abso-
lutos, se mantiene la frecuencia porcentual o relativa.

Con las radiografias iniciales pudo sospecharse el diag-
nostico en 50% de los casos, lo cual contrasta notable-
mente con otras publicaciones, que refieren porcentuales
mds elevados.>!8274157 En parte, puede deberse a ubica-
ciones de dificil interpretacién, como el sector tordcico
superior o sacro, pero indudablemente la causa principal
fue la mala calidad de estos estudios.

Sin duda, un nifio con raquialgia persistente y limita-
cion funcional, aun sin sindrome neurolégico, debe ser
objeto de estudios de mayor sensibilidad y especificidad.
Dada la variedad de tumores es dificil indicar un algorit-
mo, pero en principio, el estudio solicitado con mayor
frecuencia es el PTc, que es lo suficientemente sensible
para detectar una anormalidad. Segun la orientacién diag-
nostica, el tercer estudio para considerar es la TC, que
puede ser suficiente para el andlisis y la estadificacién si
se trata de tumores formadores de hueso o cartilago. En
las lesiones de tipo “litico” es cuando mds indicacién
tiene la RM y, obviamente, cuando existe compromiso
medular.

En todos los casos, el interés no es sélo diagndstico
sino, una vez mas, el de estadificar correctamente los
tumores.

La biopsia vertebral no se realiz6 en lesiones que se
consideraron tipicas, como osteoma osteoide, angioma u
osteocondroma, en las cuales el diagndstico basado en la
clinica y las imdgenes es altamente predecible. Todos
estos tumores, salvo el angioma vertebral, fueron reseca-
dos en bloque o, cambiando los términos, fueron pasibles
de una biopsia escisional y tratamiento definitivo en un
tiempo.

Por el contrario, en las lesiones de tipo litico se indic6
una biopsia previa sistemdtica, considerando que el
espectro de diagnéstico diferencial es amplio y variado
(espondilitis tuberculosa, leucosis, metdstasis de neuro-
blastoma, etc.).*

La biopsia por aguja guiada por TC no permiti6 certifi-
car el diagnéstico en casi la mitad de los casos pero, sin
embargo, no hubo falsos negativos en los andlisis de pato-
logfa con muestras quirtrgicas. Esto, en principio, cues-
tionaria fuertemente el método de puncién, pero la utili-
dad de un procedimiento no sélo es valida en el sentido
de afirmar un diagndstico sino también en excluir otros;
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por ejemplo, descartar células neopldsicas o un proceso
infeccioso.

El 87% de las lesiones seudotumorales se comportaron
como de grado 3 de Enneking o agresivas. Por este moti-
vo, el concepto de benignidad histolégica deberia reem-
plazarse por el de comportamiento biolégico, dado que
finalmente es este el determinante de la neuroagresividad
e inestabilidad espinal.

La ubicacién en el sistema WBB no siempre es de apli-
cacion sencilla, pero tiene la ventaja de trazar una estra-
tegia en cuanto a la cirugia. Basicamente los autores pro-
ponen para los tumores ubicados en hora 10-3 una resec-
cion por via posterior, los que se encuentran entre 4-8 o
5-9 por via anterior y finalmente entre hora 3-5 u 8-10 un
doble abordaje en un tiempo o diferido.!' Actualmente,
esta ultima eventualidad puede reemplazarse por un
unico abordaje posterior y costotransversectomia en tres
niveles, lo cual permite el acceso a los cuerpos vertebra-
les en forma extrapleural o transpleural.

Los tumores benignos formadores de hueso y cartilago
se ubicaron en el arco posterior con crecimiento extrad-
seo superficial prioritariamente. Por su parte, las histioci-
tosis lo hicieron en el cuerpo vertebral y los quistes aneu-
rismaticos, en el arco posterior con invasién hacia el
soma por via pedicular. Estos dltimos tumores, de aspec-
to litico, evidenciaron un crecimiento extraéseo profundo
o canalar extradural. Igual consideracién cabe para el
quiste 6seo simple y el condrosarcoma.

La afectacién 6sea en la histiocitosis de células de
Langerhans es superior al 75%. En el raquis se la estimé
entre 8% y 25%,7:826.29334258 norcentual que incluye
lesiones solitarias (granuloma dseo eosinéfilo) y sistémi-
cas, con repercusion visceral o no, representando la ter-
cera frecuencia luego del macizo craneofacial y el fémur.
Clasicamente, se produce una lisis lacunar en el cuerpo
vertebral, seguida de un colapso en una vértebra plana.
Ambos estadios evolutivos no son obligatorios y, menos
aun, patognomonicos.

Al igual que otros investigadores, hemos observado
lisis sin colapso y colapsos que remedan un aspecto en
didbolo y en cuiia, tanto en el plano frontal o sagital como
mixtos.?® Por otra parte, la vértebra plana ha sido relacio-
nada también con otras entidades: sarcoma de Ewing,
leucemia, linfoma, metdstasis de neuroblastoma, quiste
6seo aneurismatico, osteogénesis imperfecta, tuberculo-
sis, enfermedad de Gaucher, hemangioma.”2%2%% En
algunos casos la produccién de tejido granulomatoso
puede simular un absceso perirraquideo o intracana-
lar.”-13-3241 No se comprobé afectacién aislada del arco
posterior en ningin caso.

Parece sorprendente la nulidad centellografica en 4
nifios aun con clinica y radiografias elocuentes, pero esto
se debe a la particular patogenia de la enfermedad. En
efecto, tres fendmenos se suceden en el transcurso del
tiempo: proliferacion de elementos monoclonares con
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células de Langerhans, reemplazadas luego por necrosis
y finalmente por lipidos y fibrosis. Esta dltima etapa
podria justificar los mal denominados falsos negativos
tanto centellogréaficos como histolégicos.”-%20

A pesar de la reputacién de benignidad de la histiocito-
sis, la sumatoria de colapso mecédnico y ocupacién de
conducto por tejido granulomatoso en el raquis tordcico
superior puede determinar dafio neurolégico, como se ha
referido en la bibliografia internacional en un promedio
del 2% al 10%.%163132 Por ello, y si bien el tratamiento
de referencia es exclusivamente clinico (corticoides,
citostaticos, radioterapia en bajas dosis, ortesis, etc.), en
estos casos hemos optado por una cirugia anterior de
curetaje, injerto y eventual osteosintesis (caso 19). La
segunda indicacién de cirugia se refiere a casos en los
cuales la biopsia repetida por puncién no permitié esta-
blecer el diagndstico (casos 21 y 25). Dado que es impe-
rativo acceder al cuerpo vertebral por via anterior realiza-
mos idéntico protocolo. En caso de concomitancia de
lesién extraespinal accesible, dsea o visceral, ese sera el
sitio electivo para la biopsia.

La diversidad terapéutica fluctuante entre la absten-
cion, la cirugia y los tratamientos farmacolégicos sisté-
micos se explica por las diferentes formas de presenta-
cion de la enfermedad y los cambios en las indicaciones
a través del tiempo.

El tumor formador 6seo de mayor frecuencia fue el oste-
oma osteoide, el cual presentd clinica y topografia clasi-
cas, pero también el mayor retraso diagndstico. Su ubica-
cion electiva fue en la frontera istmo-pediculo-ldmina y en
la concavidad de la deformidad que origing.3**>3 Se ha
especulado que su localizacién guarda relacién con la sin-
condrosis neurocentral.*® El “Tc tuvo una sensibilidad del
100% y la TC fue especifica para precisar la ubicacién. El
diagnéstico diferencial mds dificultoso se planted en
pacientes con lumbalgia, esclerosis istmica radiografica y
PTc hipercaptante, como ocurre en la fase previa de la
fractura en la espondilolisis.*>*3 La RM es un estudio que
puede obviarse y el denominado aspecto “en llamarada”
ha motivado su confusién con patologia sarcomatosa.> La
reseccion en bloque es la indicacién de eleccién, con artro-
desis e instrumentacién segiin cada caso.’® Los resultados
fueron satisfactorios, pero en algunos pacientes no se
logré revertir la deformidad, dada su larga evolucién, lo
cual confirma las publicaciones previas.?!-3*

El osteoblastoma se diferencia del anterior por un
tamafio superior a 2 cm, neta afinidad espinal, cardcter
expansivo, elevada frecuencia de dafio neuroldgico,
mayor indice de recidiva y potencial transformacién
maligna. Los casos de esta serie, ambos en el sacro, se
comportaron como grado 3 de Enneking y se realizé la
reseccién en bloque. Sin embargo, hay sugerencia en la
bibliografia de realizar curetaje en los grados 2.%13.36:45.46

Los quistes dseos aneurismaticos se ubicaron de mane-
ra asimétrica en el arco posterior, con marcada tendencia
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expansiva hacia el conducto neural, las vértebras adya-
centes y el cuerpo vertebral a través de los pediculos. La
afectacion espinal es de relativa frecuencia y varia en la
bibliografia entre 6% y 20%.'“3® En dos oportunidades
la inestabilidad mecdnica ocasioné fractura espontanea y
dafio medular irreversible, lo cual se ha comunicado en
reiteradas oportunidades.!1419-2340 Estos pacientes tuvie-
ron un largo y sintomatico periodo de latencia y desarro-
Ilaron ulteriormente escoliosis infralesional de tipo para-
litico, hecho casi constante en el sujeto en crecimiento.>?
En ningtin caso obtuvimos certificacién por biopsia pre-
via. El tratamiento consistié en curetaje con adicién de
injerto aut6logo y eventual osteosintesis.

Su eficacia se demostr6 estadisticamente, pero la cali-
dad del resultado clinico depende esencialmente del diag-
néstico precoz, antes de la instalaciéon del dafio medu-
lar.2> No observamos recidiva, a pesar de cierta duda
sobre lo completo de la exéresis. Pareciera existir con-
senso en relacién con no justificar cirugfas de reseccién
marginal agresivas, dado el alto indice de curacién.’® Por
otra parte, hay comunicaciones sobre la involucién o
remisién luego de la puncién con aguja.'* En todos los
casos, el imperativo debe ser la estabilidad espinal y la
descompresion del conducto neural. El promedio de reci-
diva fluctda entre 5,8% y 60% considerando diversas
modalidades terapéuticas (cirugia, radioterapia, emboli-
zacién).10:17:20.2844.54 T 4 menor edad de los pacientes, el
mayor volumen tumoral y el incremento de figuras mit6-
ticas serfan los factores predictivos relevantes.>#7->*

El sangrado excesivo lo observamos en un caso (16).
En lesiones voluminosas estamos de acuerdo con la
embolizacién preoperatoria, pero no como gesto terapéu-
tico aislado como proponen algunos autores.'?

No se indic6 radioterapia complementaria, dado que
estd demostrado que no mejora los resultados en compa-
racién con la cirugia sola y expone a riesgos conocidos
(esterilizacién de los cartilagos de crecimiento, mielopa-
tia actinica y sarcomatizacién tardia).!44

La ubicacién espinal de los osteocondromas se comu-
nicé en un 2% a 5% de los casos, incluidos todos los gru-
pos etarios. La reseccidn en bloque por via posterior no
presenté mayor dificultad. Sin embargo, el caso 35
correspondié a una nifia portadora de sindrome de exos-
tosis multiple con un tumor del cuerpo vertebral de T12
con crecimiento al conducto vertebral que justificé su
reseccién marginal por via combinada. Recientemente se
ha sugerido que en todo nifio portador de este sindrome
debe estudiarse con RM la columna completa, en forma
preventiva.’’

El tnico tumor con afectacién vertebral total fue un
hemangioendotelioma, considerado de agresividad inter-
media, con tendencia a la recidiva local, pero con escaso
poder metastatizante. Puede presentar un aspecto osteoli-
tico o, contrariamente, trabeculado mixto con expansién
o insuflado cortical, sin reaccién peridstica ni invasién de
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las partes blandas. La asociacién con una imagen en huso
en la radiografia y la TC impone un diagndstico diferen-
cial con histiocitosis, sarcoma de Ewing, linfoma, tuber-
culosis, metdstasis renal y mieloma maltiple.’! Dado lo
excepcional de su ubicacién espinal en un nifio, realiza-
mos, por recomendacién de la literatura internacional
especializada, una reseccion vertebral completa por abor-
daje combinado y, obviamente, instrumentacién-artrode-
sis 4851

Con respecto al angioma, no hay consenso en cuanto a
su terapéutica.’” En esta serie una paciente fue tratada en
primera instancia con una embolizacién selectiva y, en
vista de su fracaso, finalmente se realizé una vertebro-
plastia con metilmetacrilato.

En el condrosarcoma sacro se efectué una cirugia mar-
ginal; sin embargo, la recidiva precoz indica que no se
respetaron los margenes de seguridad. En una revision de
condrosarcomas sacros efectuada por Dubousset, la reci-
diva fue total entre 1 y 18 meses posteriores a la cirugia,
con una mortalidad del 100%.%?

Un estudio retrospectivo como el actual tiene limita-
ciones, dadas especialmente por el nimero reducido de la
muestra o submuestras y por las diferencias en las moda-
lidades de estudio y tratamiento a través del tiempo. A
efecto de obtener conclusiones con mayor potencia esta-
distica, en una patologia de relativa infrecuencia, lo ideal
es realizar estudios de tipo multicéntrico aumentando sig-
nificativamente el tamafio muestral. La posibilidad actual
de metandlisis es casi nula por la falta de criterios de esta-
dificacién, que impide toda comparacion.
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Conclusiones

Los tumores espinales primarios son poco frecuentes.
En la mayoria de los casos se trata de tumores histoldgi-
camente benignos. Histiocitosis de células de Langerhans,
osteoma osteoide, quiste 9seo aneurismatico son las estir-
pes histolégicas prevalentes.

Mais del 70% se presentan en la segunda década de la
vida y el 60% asientan en el sector lumbosacro. Dolor,
deformidad y compromiso neuroldgico son los motivos
de consulta de mayor frecuencia. Se requiere un alto indi-
ce de sospecha para establecer un diagndstico correcto y
precoz, realizar un tratamiento adecuado y evitar defor-
maciones irreducibles o secuelas catastrdficas.

La anamnesis, el examen fisico y los estudios comple-
mentarios permiten establecer un diagndstico presuntivo
correcto en mds del 80% de los casos.

Se deben exigir exdmenes complementarios de exce-
lente calidad, incluidas las radiograffas simples. La TC y
la RM son fundamentales para el andlisis de la extension
anatomica. La biopsia vertebral no es un procedimiento
sistemdtico, pero debe realizarse especialmente en las
lesiones de aspecto litico para andlisis histopatolégico y
bacterioldgico.

La estadificacion segtin el comportamiento bioldgico y
la extensién anatdmica es imprescindible para precisar la
topografia, la técnica y la tictica quirdrgica.

Los objetivos del tratamiento son curar la lesion, pre-
servar la funcién neuroldgica y asegurar la estabilidad
espinal.
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