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El condrosarcoma es, por frecuencia, y excluyendo el mieloma multiple, el segundo tumor primario 6seo
maligno, superado Unicamente por el osteosarcoma. Representa aproximadamente el 11% de los tumores
malignos 6seos y el 25% de todos los sarcomas 6seos. Con el término genérico de condrosarcoma nos
referimos a un grupo muy heterogéneo de tumores, que podemos clasificar en funciéon de su origen,

localizacidn o caracteristicas histologicas.

La mayoria de los condrosarcomas aparecen en un hueso previamente normal y se consideran como
formas primarias. Existe un segundo grupo, menos numeroso, de condrosarcomas secundarios,
histolégicamente indistinguibles de los primeros, que se originan a partir de lesiones 6seas previamente
existentes. Entre éstas se cuentan el encondroma solitario, la enfermedad de Ollier o encondromatosis
multiple, el sindrome de Maffucci, el osteocondroma solitario, la osteocondromatosis mudltiple familiar, la
enfermedad de Paget Osea, la osteocondromatosis sinovial primaria, la policondritis recidivante y la osteitis
radiégena. El riesgo de transformacion maligna en estas entidades es variable, muy bajo en los tumores
condrales solitarios o en la osteocondromatosis sinovial primaria y alto en las formas familiares de tumores
condrales multiples, destacando porcentajes entre el 20% y el 40% de los pacientes con enfermedad de

Ollier y porcentajes aun superiores en pacientes con sindrome de Maffucci.

Segun cual sea la localizacion del tumor en el hueso se habla de condrosarcoma intramedular,
yuxtacortical o periostal (8% de los casos), o extraesquelético. La inmensa mayoria de los
condrosarcomas corresponden a la forma intramedular (90-95%). Entre ellos cabe diferenciar formas
centrales y formas periféricas. En estas Ultimas el tumor, ademas de ocupar la cavidad medular ésea, se
extiende hacia las partes blandas a través de la cortical 6sea. El condrosarcoma yuxtacortical, equivalente a
la forma paraostal del osteosarcoma, es una entidad rara, incluso discutida por autores que sostienen que
los casos descritos corresponden en realidad a osteosarcomas periostales con una fuerete diferenciacion

condroblastica.

Desde el punto de vista patoldgico se distingue entre condrosarcoma convencional, el mas frecuente, y las

variantes histolégicas del tumor, como son el condrosarcoma desdiferenciado, el condrosarcoma de



células claras, el condrosarcoma mixoide extraesquelético y el condrosarcoma mesenquimal. Todas
estas variantes histologicas tiene sus propias peculiaridades clinicas y radiol6gicas. ElI condrosarcoma
convencional, con mucho el mas frecuente, se caracteriza por presentar una matriz formada exclusivamente
por material condroide que puede mostrar, ocasionalmente, calcificaciones, osificacion encondral o
degeneracion mixoide; sin embargo, la presencia de osteoide tumoral o de células sarcomatosas
mesenquimales primitivas, aun asociadas con tejido cartilaginoso, debe hacer pensar el el diagnéstico de
osteosarcoma condroblastico, un tumor de mayor agresividad clinica y bioldgica. El condrosarcoma
convencional se subdivide, en base a su celularidad, nGmero de mitosis y grado de atipia celular, en tres
grados, I, Il y Ill. Casi el 90% de los condrosarcomas convencionales son de grado | 6 Il. Por tanto, son
tumores de grado bajo o intermedio, con un crecimiento relativamente lento y bajo potencial metastasico.
Solo el 5-10% de los condrosarcomas convencionales son tumores de grado Il o de alto grado,

caracterizado por un crecimiento rapido y elevado potencial de diseminacion metastasica.

El condrosarcoma convencional de bajo grado o de grado | es, desde el punto de vista histolégico, muy
dificil de diferenciar del encondroma. Esta dificultad se acentia cuando la lesién en cuestion es asintomatica
y constituye un hallazgo radiolégico casual, cuando afecta a un hueso largo de las extremidades
(tipicamente el fémur o el himero), cuando se carece de datos acerca de su historia natural y, sobretodo,
cuando Unicamente se dispone de fragmento tumoral obtenido mediante biopsia. Los hallazgos histol6gicos
que apuntan hacia condrosarcoma son el crecimiento de cartilago entre las trabéculas éseas del hueso de
origen en los margenes del tumor y la existencia de restos de tejido 6seo, viable o necrético, en el interior
del tumor (5,6,7). En estos casos, los hallazgos radioldgicos y, en menor grado, los datos clinicos
constituyen un elemento basico para alcanzar un correcto diagndstico. Los hallazgos radioldgicos que
deben hacer sospechar el diagnéstico de malignidad en una lesién condral endomedular son el tamafio
(superior a 5 cm), la proximidad a la epifisis y, especialmente, el grado de afectacion cortical, en forma de

erosion o discontinuidad, que pueda demostrarse mediante TC o0 RM.

La mayoria de condrosarcomas afectan a pacientes mayores de 50 afios. La edad media de presentacion
es algo inferior en las formas secundarias. La incidencia es la misma en hombres y mujeres. El dolor
constituye el motivo mas habitual de consulta. En muchos casos su evolucion es muy prolongada e
intermitente. Sélo lesiones que alcanzan gran tamafio o que se aproximan a una articulaciéon causan la
aparicién, respectivamente, de una masa palpable o de una limitacién funcional. Aproximadamente el 75%

de los condrosarcomas se originan en el tronco (pelvis y costillas), cintura escapular, porcién proximal del
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fémur y porcién proximal del himero. Individualmente, el iliaco es el hueso mas afectado (20-30%), seguido
por el fémur (15-20%), hamero (10%) y escapula. Los condrosarcomas costales, en su conjunto,
representan entre el 10 y el 20% de los casos. El condrosarcoma es infrecuente en el esqueleto craniofacial
y muy raro en la columna (excepto en el sacro) y en los huesos distales a mufiecas y tobillos. La mayoria de

tumores condrales de las falanges son encondromas benignos.

El condrosarcoma extraesquelético es un tumor raro (2% de todos los sarcomas de partes blandas).
Excepcionalmente se trata de una forma bien diferenciada compuesta por |6bulos de cartilago hialino. La
mayoria de estos tumores corresponden a condrosarcomas mixoides o condrosarcomas mesenquimales en
las que existe escasa 0 nula representacion de tejido cartilaginoso. Otras raras localizaciones

extraesqueléticas del condrosarcoma son la laringe o las visceras abdominales o toracicas.

La apariencia radiolégica del condrosarcoma es también variable. En su forma de presentacién mas habitual
el condrosarcoma intramedular primario lo hace, cuando afecta a un hueso largo, en forma de una lesion
osteolitica central, generalmente polilobulada y de contornos bien definidos. La lesion suele crecer
siguiendo el eje longitudinal del hueso. Al hecerlo axialmente causa expansion 6sea y remodelacion de la
cortical, a veces con erosion de su porcion endosteal y otras veces con un caracteristico engrosamiento de
la misma. Casi el 80% de los condrosarcomas convencionales contienen calcificaciones en su matriz
tumoral que son detectables radiolégicamente, porcentaje que alcanza casi el 95% de los casos cuando la
lesibn se examina con tomografia computorizada. Las calcificaciones, como sucede con el encondroma

tienen un caracteristico aspecto redondeado o arciforme ("en palomitas de maiz”).

En los condrosarcomas pélvicos, costales, escapulares o vertebrales las calcificaciones suelen constituir el
principal hallazgo radiolégico. En este grupo de tumores la tomografia computorizada y la resonancia

magnética son superiores a la radiologia convencional a la hora de definir el origen y extension de la lesion.

El condrosarcoma convencional es tipicamente un tumor formado por lébulos de cartilago separados por
septos fibrovasculares. Esta caracteristica se correlaciona con la imagen que de él nos ofrece la resonancia
magnética. El cartilago tumoral es de sefial baja o intermedia en las secuencias T1 y de sefial alta en las
secuencias T2. Los septos y las calcificaciones son de baja sefial en todas las secuencias. Al inyectar

contraste intravenoso se produce una captacion periférica y septal (“en anillos y arcos”), muy caracteristica



de este tipo de lesiones. En la tomografia computorizada el cartilago tumoral es de menor densidad que el

musculo esquelético.

El diagnéstico diferencial entre encondroma y condrosarcoma se plantea ante lesiones de apariencia
condroide localizadas en los huesos largos de las extremidades, situacion en la cual el estudio radioldgico
constituye el elemento decisorio fundamental. Por el contrario, toda lesidon de apariencia condral localizada
en el esqueleto axial debe ser considerada como un condrosarcoma y, cuando se localiza en manos o pies,
como un encondroma. El dolor es un criterio clinico que favorece el diagnéstico de condrosarcoma. Entre
los datos radiolégicos que también apuntan hacia este diagnostico figuran un didametro superior a 5 cm,
erosion de mas de dos tercios de la cortical en algun punto de la misma, destruccién o engrosamiento de la

cortical, fractura patoldgica o tumoracion de partes blandas.

La transformacién en condrosarcoma de un osteocondroma, mdltiple o solitario, debe sospecharse
clinicamente cuando un osteocondroma crece o se vuelve doloroso. El osteocondroma esté recubierto por
una fina capa de cartilago, no discernible radiolégicamente, y tanto su cavidad endomedular como su
cortical se continuan con las del hueso en que asienta.. Los hallazgos radiolégicos que deben alertar acerca
de una posible degeneracién son la aparicion de una masa de partes blandas junto al osteocondroma, con o
sin calcificaciones en su interior, la irregularidad o aparicién de imagenes liticas en el contorno 6seo de la
exoéstosis, el engrosamiento andmalo de su revestimiento cartilaginoso (por encima de 2 cms) o la

destruccion del propio osteocondroma por el crecimiento tumoral.

Condrosarcoma de células claras

El condrosarcoma de células claras es una variante muy rara (17 de 900 casos en la serie de Dahlin del
condrosarcoma intramedular, caracterizada por la presencia de células con abundante glicégeno, lo que
confiere un caracteristico aspecto claro a su citoplasma. El tumor es mas frecuente en varones con edad
comprendida entre 25 y 45 afios, inferior a la media de los pacientes afectos de un condrosarcoma
convencional. El condrosarcoma de células claras muestra una significativa predileccion por las epifisis
proximales de los huesos largos, sobretodo del fémur (45% de los casos), himero o tibia. Se trata de un

tumor cartilaginoso de bajo grado de malignidad y suele mostrar, por tanto, un crecimiento lento.



En su forma de presentacion radiolégica mas caracteristica, el condrosarcoma de células claras se presenta
en forma de una lesion osteolitica de contornos bien definidos, ocasionalmente escleroticos, localizada en la
epifisis de un hueso largo. Los tumores de mayor tamafio llegan a expandir el hueso en el que asientan y
causan erosion de su cortical. Muy ocasionalmente llega a observarse reaccion peridstica o invasion de las
partes blandas. Aproximadamente la tercera parte de los condrosarcomas de células claras contienen las
tipicas calcificaciones condrales de forma redondeada o arciforme (“en palomitas de maiz"). El diagndstico
diferencial incluye el condroblastoma, el tumor de células gigantes y algunas lesiones seudotumorales

(quiste 6seo, ganglidn intradseo, tofo intradseo, necrosis avascular).

Condrosarcoma mesenquimal

El condrosarcoma mesenquimal es una neoplasia maligna infrecuente (menos del 2% de todos los
condrosarcomas), caracterizada por contener, en proporciones variables, areas sélidas e hipercelulares
formadas por células mesenquimales primitivas de forma redondeada o fusiforme y focos de diferenciacion
condral. El componente no cartilaginoso suele ser predominante, por lo que el tumor se puede confundir con
un sarcoma de Ewing. Se trata de un sarcoma de alto grado, distinguible del condrosarcoma convencional
por su aspecto histologico, por sus localizaciones mas habituales y por su comportamiento clinico. La

supervivencia de los pacientes afectos es inferior a la del condrosarcoma convencional.

El condrosarcoma mesenquimal afecta con mayor frecuencia a pacientes jovenes, en la tercera década de
la vida. En el 30% de los casoso se trata de una tumoracion extraesquelética. Los huesos mas afectados
son la mandibula, el maxilar, las vértebras, las costillas, la pelvis y el himero. Radiol6gicamente se presenta
en forma de una lesién osteolitica, acompafiada a menudo de una masa de partes blandas. Son muy
frecuentes las calcificaciones intratumorales, que pueden llegar a ocupar toda la lesién, confiriéndole un

aspecto muy denso.

Condrosarcoma desdiferenciado

El condrosarcoma desdiferenciado se caracteriza histologicamente por la coexistencia, en el mismo tumor y
con una separaciéon nitida entre ellos, de un sarcoma de alto grado (tipo fibrohistiocitoma maligno,

osteosarcoma o rabdomiosarcoma) y un condrosarcoma de grado bajo o intermedio. La presencia de



sarcoma de alto grado marca el prondstico y es la causa de un comportamiento clinico mas agresivo y de
una supervivencia mas corta. El condrosarcoma desdiferenciado representa aproximadamente el 10% de
todos los condrosarcomas. La localizacién de este tumor es similar a la del condrosarcoma convencional; el
30% de los casos afectan al fémur, siendo las otras localizaciones mas frecuentes la pelvis (20%), humero,

costillas y escéapula.

Desde el punto de vista radioldgico, el diagnéstico de condrosarcoma desdiferenciado debe sospecharse
ante una lesién con un aspecto global compatible con el diagnéstico de condrosarcoma, definido sobretodo
por la presencia de las caracteristicas calcificaciones de la matriz tumoral, en la que se observan areas

osteoliticas o permeativas no calcificadas, disrupcién de la cortical 6sea o invasion de las partes blandas.



