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RESUMEN

Los tumores 6seos malignos son patologias de poca
incidencia con manifestaciones inicialmente locales,
se manifiestan con dolor y una masa 6sea con un alto
porcentaje de aparicién en rodilla. En nuestro trabajo
presentamos dos casos de osteosarcoma en fémur distal
en jovenes de 11 y 14 afios de edad, con gran compromiso
6seo y de partes blandas, sin afectacion metastasica, en los
cuales se realiz6 reseccion con margenes libres de tumor y
rotacién-plastia de Van Nes, los dos pacientes recibieron
tratamiento neoadyuvante y adyuvante de quimioterapia.
Se logré adecuada longitud y simetria en ambos miembros
inferiores, teniendo en cuenta el posterior crecimiento del
paciente, con buena adaptacién en la realizacién de sus
tareas habituales.
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SUMMARY

The malignantbone tumors are pathologies of low incidence
with mainly local manifestations that may begin with pain
and an osseous mass with a high percentage of appearance
in the knee. In our work, we present two clinical cases
of osteosarcoma in the distal femur in 12 and 14 year old
children, with major compromise of the bone and the soft
tissue, without metastatic involvement, in which tumor
resection was performed with tumor free margins and Van
Nes rotation-plasty, both patients received neoadjuvant and
adjuvant chemotherapy. Adequate length and symmetry
were achieved in both limbs, taking into account the
subsequent growth of the patient, with good adaptation in
the performance of their usual tasks.
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INTRODUCCION

0s osteosarcomas son tumores
raros,cuyacaracteristica propiaes
la produccién de osteoide tumoral
(trabéculas 6seas inmaduras) por
partedelascélulasneopldsicas 2,
Se manifiestan clinicamente con dolor y una
tumoracion de crecimiento progresivo que puede
alcanzar dimensiones significativas, afectando
notablemente y en forma progresiva la actividad
cotidiana del nifio ®. En EE.UU se diagnostican
400 casos nuevos al afio, a pesar de su baja
incidencia representa el cancer 6seo primario
mads frecuente en nifios y adolescentes, quinto
en frecuencia en adolescentes y adultos jovenes
(de 15 a 19 anos) ®. En las radiografias se
observan imégenes de caracteristicas agresivas,
liticas, afeccién de corticales con reaccién
peridstica, pudiéndose conformar imégenes en
cepillo o triangulo de Codman. En laresonancia
magnética (RMN) se observa el compromiso de
tejidos blandos. En todos los casos se requieren
estudios de extensidén para evaluar metdstasis.

Los dos tumores &seos malignos mas
frecuentes en la infancia son el sarcoma de
Ewingy el sarcoma osteogénico u osteosarcoma,
representan alrededor de 5 % de las neoplasias
malignas en la edad pediatrica. En los pacientes
menores de 20 afios el osteosarcoma representa
56 % de todos los canceres de hueso, mientras
que el sarcoma de Ewing y el condrosarcoma
representan 34 % y 6 % respectivamente @,

Hace cuarenta afios se estimé que 80 % de los
pacientes con sarcomas 4seos pedidtricos iban
a fallecer, hoy en dia, cerca de 70 % sobrevive,
por lo que se hace necesario buscar alternativas
que preserven la mejor funcién posible y sean
duraderas.

Tras la gran evolucién de la quimioterapia
hace 30 aifios, los avances en las técnicas
de salvamento de extremidad basadas en la
reseccion tumoral y lareconstruccién del defecto

mediante aloinjertos 6seos estructurales, protesis
articulares y la rotacionplastia de Van Nes, en
casos mas especificos teniendo en cuentalaedad
principalmente, sustituyeron progresivamente a
la amputaciéon como técnica quirdrgica. Con el
tratamiento quirdrgico local con nuevos disefios
de endoproétesis tumorales, aloinjertos &seos
estructurales y/o ortesis se halogrado unanotable
mejoria en cuando a la supervivencia.

Las opciones quirdrgicas de salvamento
de extremidad presentan riesgos asociados
principalmente a infecciones y {istulas segun el
abordaje y las endoprétesis presentan un tiempo
de uso limitado que puede variar segtin el tipo de
material el cuidado del paciente, larehabilitacion
y fallas de tipo mecanico en las endoprétesis ©.

Eltiempo de uso promedio de las prétesis antes
de que necesiten ajustes o cambios es de tres a
seis afos, siendo mayor a cinco en los casos de
lesion en el fémur distal (88 %) en contraste con
la tibia proximal (58 %) segun lo reportado en
laliteratura . La quimioterapia tiene un efecto
adverso sobre lacalidad del huesoy estd asociada
aun alto porcentaje de fatiga de la prétesis (15 %
a51 %), el aflojamiento del material requiere de
una nueva intervencion quirdrgica con todos los
riesgos asociados a ella.

En los afios cincuenta Van Nes popularizé la
técnica de reseccion tumoral y rotacién en 180°
de la pierna y el pie sobre el muslo, dejando la
articulacién del tobillo en funcién de la rodilla
en defectos congénitos, hasta el punto de
recibir el nombre de “plastia o rotacién de Van
Nes”. En los afios setenta se empieza a utilizar
en casos tumorales, Salzer realiza la primera
rotacién-plastia sobre un sarcoma de rodilla en
Viena en 1974. La técnica fue mejorada por
Wilkenmann, que la extendi6 a tumores de todo
el fémur, clasificando las plastias de rotacion en
cinco grupos en funcién de la porcién resecada
a reconstruir &2,

La cirugia de Van Nes es una opcién viable
para el salvamento de extremidad en pacientes
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con tumores de gran tamafio, localizados, sin
metastasis a distancia, no poliostéticos, para
casos en cirugia de cardcter curativo, incluso en
el que el remanente del fémur quede muy corto.

La cirugia consiste en la reseccion tumoral,
se rota el extremo distal en 180°, considerando
siempre la longitud contralateral y su posterior
crecimiento,seconsiguereconvertirlaamputacién
supracondilea enuna amputacion funcionalmente
infrapatelar,enlaque el tobillorotado actiiacomo
rodilla, permitiendo una recuperacién funcional
superior a las amputaciones supracondileas
convencionales y la utilizacion de la 6rtesis més
funcional y evitar posibles complicaciones de
cirugias por aflojamiento protésicos inevitables
por el pasar del tiempo 1319,

Los principios y las indicaciones para la
cirugia de rotacién de Van Nes deben abordarse
antes de iniciarel procedimiento (Cuadro 1) (819,

CASO 1.

Paciente de sexo femenino de 12 afios que
ingresé al servicio de oncologia ortopédica el
23 de junio 2018 proveniente de una zona rural
con historia de 15 dias de evolucién consistente
en dolor en fémur distal derecho con limitacion
funcional, aumento de volumen en muslo, la
madre refirié fiebre de tipo intermitente no
documentada.

Al examen fisico presenté6 aumento del
volumen en muslo distal derecho con dolor a la
palpacién flexion de 130°, extensién completa,
masa de consistencia dura, dolorosa, irregular,
no movil, adherida a planos profundos. No se
observé red vascular, calor local, ni hiperemia.
Refirié antecedentes de esclerosis tuberosa,
epilepsia, rabdomioma intra-cardiaco, niega
alergias.

Cuadro 1. Principios especificos para el procedimiento de rotaciéon de Van Nes

Principios especificos

Indicaciones

1. El pie y el tobillo DEBEN estar libres
de enfermedades.

2. El suministro de nervios al pie y al tobillo
DEBE ser preservable.

3. El suministro vascular al pie y al tobillo
DEBE ser conservable o restaurable después
de la reseccion del segmento de vaso enfermo.

4. La potencia muscular DEBE ser restaurable
en el tobillo después de la cirugia.

5. Resecciones de segmento de tejido grande
son alcanzables.

1. Lesiones de los tercios distales o proximales
del fémur y la tibia proximal.

2. Crecimiento restante esperado en la pierna
contralateral > 10 cm en nifios pequefios.

3. Extension de la reseccion del tamaiio del
tumor que puede dejar un stock pobre de
hueso o tejido blando para la reconstruccion.

4. Suministro vascular distal comprometido
secundario al tumor (reconstruible mediante
reseccion segmentaria y anastomosis).

5. La funcién fisica y la actividad son de gran
importancia para los nifios / adolescentes y
superan la importancia de la apariencia estética

6. Intentos reconstructivos fallidos previos,
complicaciones tardias (longitud de la pierna.

7. Discrepancia / stock 6seo inadecuado / fracaso
de la endoprotesis
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Se solicitaron estudios de extension RX
(Figura 1), RMN (Figura 2) y gammagrafia
6sea corporal total (Figura 3), la RX y RMN
evidenciaron un gran componente osteolitico
en fémur distal con reaccién peridstica y
compromiso importante de partes blandas. En
gammagrafia se visualizé hipercaptacion de
radioisétopo en fémur distal.

] o

Figura 1. RX APy perfil de fémur.

Figura 2. RMN de fémur.
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Figura 3. Gammagrafia 6sea corporal total.

La paciente realizé quimioterapia
neoadyuvante con mala respuesta, incluso
presenté una fractura patoldgica evidenciada
por RMN (Figura 4) por lo que se decidio
intervencién quirdrgica de reseccién mas
reconstruccion, se planificaron cortes (Figura 5)
con preservacion de estructuras vitales, serealizo
el procedimiento quirtdrgicoel dia 13/08/2018. Se
realizaron osteotomias mds reseccion en bloque
del tumor, se lograron bordes libres de lesion
(Figura6y 7). Se procedi6 a realizar la rotacion

Figura 5. Planificacion preoperatoria.
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Figura 7. Pieza de reseccion tumoral rodilla.

de la extremidad en 180° con reimplantacion del
miembro remanente distal, se pudo preservar
indemnes lairrigacién tanto arterial como venosa
(Figura 8). Actualmente la paciente se incorporé
a su pasada actividad con integracién plena de
sus actividades.
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Figura 8. Osteosintesis fémoro-tibial.

CASO 2

Paciente de sexo masculino de 14 afios de edad
con sintomas de dolor, aumento del volumen en
rodilla izquierda, se ordenaron estudios tanto de
RX (Figura 9 y 10) como resonancia magnética
RMN convencional de fémur izquierdo que se
confirmé con biopsia, ubicidndolo en un estadio
IIB en febrero 2015.

Elpacienterealizéquimioterapianeoadyuvante
por 10 sesiones previas a cirugia de reseccion,
el informe de patologia MC 15-4306 pos
quimioterapia,dio unresultado de malarespuesta
(60 % de necrosis), se ordené un TAC de térax:
en septiembre de 2015 y gammagrafia 6sea en
diciembre de 2015 sin lesiones de metastasis
(Figura 11).

Se realizé reseccion en bloque del tumor con
reimplantacién del miembro mediante técnica
quirdrgicaderotacidn-plastia. Eneste caso,dado
el compromiso vascular en la zona tumoral, se
realizé reseccion del drea vascular comprometida
mads anastomosis posterior.
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con un tiempo de seguimiento de 36 meses
(paciente femenino) y 12 meses (paciente
masculino), respectivamente, ambos pacientes
conservan una funcionalidad adecuada con
reintegro a la mayoria de sus actividades de
acuerdo con el tiempo de evolucion (Figura
12), paciente de 12 afios femenino (Figura 13),
paciente de 11 anos masculino (Figura 14).

Figura 9. Tumor fémur distal y RX anteropos-
terior y perfil.

Figura 10. RMN de fémur vista perfil y an-
teroposterior.

If

Figura 11. Gammagrafia 6sea corporal total.

En ambos casos se indicé quimioterapia
adyuvante con acompafiamiento por especialistas
en rehabilitacién y psicologia. En la actualidad, Figura 13. Posoperatorio.

Vol. 32, N© 3, septiembre 2020



Leonardo Fornasin y col. 187

Figura 14. Posoperatorio.

DISCUSION

Lacirugiade Van Ness es unaopcionde cirugia
confiable y duraderadentro de los procedimientos
de salvamento de extremidades. Este método
ha mostrado buenos resultados para resolver el
problema de longitudes desiguales de miembros
inferiores junto a la ortesis y preservar la mejor
funcién posible con pocas complicaciones en
la extremidad intervenida de reseccion tumoral
que compromete larodilla. Se ha encontrado en
la literatura que la cirugia de Van Ness es una
técnicaquirdrgicaen lacual laresecciéon tumoral
en bloque madas la rotaciénplastia combinadas
con el ajuste 6ptimo de una ortesis posterior a la
cirugia, puede conduciraexcelentes resultados a
corto y largo plazo en nifios menores a 12 afios
con deficiencias severas de las extremidades el
unico inconveniente demostrable es la apariencia
estética de dificil manejo en la sociedad actual.
La perspectiva psicoldgica del paciente y la
familia se consideraron en gran medida para la
decisién quirdrgica final, los pacientes deben
recibir apoyo multi-disciplinario con psicologia,
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psiquiatria y trabajo social antes y después de
la intervencién para minimizar el riesgo de
problemas psicoldgicos y de adaptacién social.

De la literatura publicada se desprende
claramente que los nifios que se someten a una
cirugia para preservar las extremidades en lugar
de una amputacion, tienen tasas de satisfaccion
mas altas y un mejor bienestar emocional con
respecto a la escolarizacién y la educacién,
la movilidad y el empleo futuro “”. Con el
apoyo psiquidtrico en curso, especialmente
en la adolescencia, la cirugia de recuperacién
de la extremidad parece ofrecer un mejor
funcionamiento psicolégico, imagen corporal
intacta y sexualidad %19,
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