S Traumg

© J ORTHOP TRAUMA SURG REL RES 3 (7) 2007

Original article/Artykut oryginalny

Statistic/Statystyka

Word count/Liczba stow  1109/758

Tables/Tabele
Figures/Ryciny

References/Pismiennictwo

0
4

31

Received: 31.07.2007
Accepted:  15.08.2007
Published:  07.09.2007

3(7) 2007

Specifics of diagnosis and therapy of bone
tumors in children
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Abstract

Suspicion of developing bone neoplastic process requires carrying out precise imagining diagno-
stics. Intentional, well planned examinations should provide information if the change is initial or
malignant, single or multiple, if distant metastases are present and what place is the best for biop-
sy? Radiological features on RTG images, allowing diagnosis of initial or malignant bone tumour,
were analysed. Suspicion of malignant process requires extension of imagining diagnostics of CT
and MR studies to accurately estimate location of primary focus: evaluation of tumour size, cha-
racter of its growth (initial, malignant), attitude to ambient soft tissues and vascular-nervous fasci-
culi passing in vicinity. Evaluation of degree of progression that is detection of metastatic focuses
requires performing CT examinations of the chest, scintiscanning of skeletal system, USG of
abdominal cavity and other regions. Treatment of initial tumours is operative, and in case of malignant
ones the treatment is comprehensive. Foundation of successful treatment is radical resection of tumour
mass with remaining appropriate margin of healthy tissue. The base of success is early diagnosis,
because with small mass of the tumour there are the best operative conditions and the risk of
formation of distant metastases decreases.

Key words: mild bone tumor, malignant bone tumor, TK test, MR, treatment

Stresczenie

Podejrzenie rozwijajacego si¢ procesu nowotworowego kosci wymaga przeprowadzenia doktadnej
diagnostyki obrazowej. Celowe, dobrze zaplanowane badania powinny dostarczy¢ informacji czy
zmiana jest fagodna czy ztosliwa, pojedyncza czy mnoga, czy obecne sa odlegle przerzuty, jakie
jest najlepsze miejsce dla biopsji? Przeanalizowano cechy radiologiczne w obrazach RTG pozwa-
lajace na rozpoznanie guza kos$ci fagodnego lub ztosliwego. Podejrzenie procesu ztosliwego wymaga
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poszerzenia diagnostyki obrazowej o badania TK, MR w celu doktadnego okreslenia ogniska
pierwotnego: ocena wielko$ci guza, charakter jego wzrostu (tagodny, ztosliwy), stosunek do ota-
czajacych tkanek migkkich oraz przebiegajacych w sasiedztwie pgczkow naczyniowo-nerwowych.
Ocena stopnia zawansowania, czyli wykrycie ognisk przerzutowych wymaga wykonania badan TK
klatki piersiowej, scyntygrafii uktadu kostnego, USG jamy brzusznej i innych okolic. Leczenie guzoéw
tagodnych jest operacyjne, a w guzach ztosliwych jest kompleksowe. Podstawa powodzenia le-
czenia jest radykalne wycigcie masy guza z pozostawieniem wlasciwego marginesu tkanki zdro-
wej. Podstawa sukcesu jest wezesne rozpoznanie, gdyz przy matej masie guza istnieja najlepsze
warunki operacyjne oraz zmniejsza si¢ ryzyko powstania odlegtych przerzutow.

Stowa kluczowe: guz tagodny kosci, guz ztosliwy kosci, badanie TK, MR, leczenie

Bone tumor is one of the most serious diagnoses, that can
be made for a child suffering from pain in the skeletal
and muscle system. Suspicion of a developing bone
neoplasm process requires a careful study of the patient’s
medical history, results of diagnostic tests as well as, right
at the beginning, scheduling multiple tests aimed at
defining the most probable diagnosis as well as the degree
of process advancement. The classic RTG images of the
lesioned bone, made in two projections, initiate the di-
agnostic process. ' These images usually allow to define
the character of the ongoing disease process and to an-
swer the question whether a benign or a malignant pro-
cess lies at the basis of the observed changes. Changes
that suggest a malignant process: poorly defined or un-
defined focal points of bone destruction, non-character-
istic areas of accumulation, breaks in bone continuum,
malignant periosteal reactions, infiltration into the soft
tissue as well as chaotic calcifications and heterotopic
bone formations within the tumor mass constitute a basis
to include the TK test, MR, scintigraphy, as well as USG
tests of the peritoneal cavity in the imaging diagnostics.
[1, 2, 3]

The diagnostic and therapeutic procedures depend
upon the visualization of the benign or malignant bone
tumor in RTG tests. If the presentation suggests a benign
process the classic imaging is usually sufficient to dif-
ferentiate such changes as: simple cysts, aneurysmal
bone cysts, cortical defects, chondromas, osteochondro-
mas and osteophytes, osteoma osteoides, inflammatory
processes. [1, 4] An aneurysmal bone cyst, despite its be-
nign histopatological presentation may demonstrate prop-
erties of aggressive growth, which requires a broadening
of the diagnostic measures by further imaging tests: TK
or MR, as well as a frequent diagnostic biopsy. [5, 6, 7]

The TK test is essential if osteoma osteoides was
diagnosed in order to visualize a “nidus” (tumor growth
focal points), which needs to be removed to prevent
tumor recurrence. [8, 9]

Treatment of benign tumors requires a surgical pro-
cedure. The surgery encompasses a removal of the lesion
by cutting, curettage, milling and filling the defect with
bone. [10, 11, 12]

Diagnosis of a cortical defect is frequently acciden-
tal and usually does not require therapy. 8, 13, 14] Con-
tinuing pain, usually accompanying extensive lesions, is
an indication for a surgical intervention. A radiological

Nowotwor kosci to jedno z najpowazniejszych rozpo-
znan, jakie mozna postawi¢ dziecku z dolegliwosciami
z uktadu kostno- migéniowego. Podejrzenie rozwijajace-
g0 si¢ procesu nowotworowego kosci wymaga doktad-
nego zapoznania si¢ z historig choroby, wynikami badan
diagnostycznych i juz na wstgpie zaplanowania licznych
badan, ktorych celem jest okreslenie przypuszczalnego
rozpoznania i zaawansowania procesu. Klasyczne zdje-
cia RTG zajetej kosci wykonane w dwodch projekcjach
rozpoczynaja proces diagnostyczny. 1 Zdjecia te zwykle
pozwalaja na okres$lenie charakteru toczacego si¢ proce-
su chorobowego i odpowiedz czy podtozem obserwowa-
nych zmian jest proces tagodny czy ztosliwy. Uwidocz-
nienie zmian sugerujacych proces ztosliwy: stabo ogra-
niczone lub nieograniczone ogniska destrukcji kostnej,
plamiste niecharakterystyczne zageszczenia, przerwania
ciagtosci okostnej, zlosliwe odczyny okostnowe, naciek
w tkankach migkkich oraz chaotyczne zwapnienia i skost-
nienia w masie guza sa podstawa do rozszerzenia diagno-
styki obrazowej o badania TK, MR, scyntygrafig, jak
i badania USG jamy brzuszne;j. [1, 2, 3]

Postepowanie diagnostyczno-terapeutyczne zalezy od
uwidocznienia tagodnego lub ztosliwego guza koSci
w badaniach RTG. W przypadku obrazu przemawiajace-
go za procesem tagodnym najczesciej klasyczne zdjgcia
sa wystarczajace dla zréznicowania takich zmian jak: tor-
biele proste, torbiele tgtniakowate, korowe ubytki wiok-
niste, chrzestniaki, wyrosla kostne i chrzgstno-kostne,
kostniaki okostnowe, procesy zapalne. [1, 4] Torbiel tgt-
niakowata, mimo niezto$liwego obrazu histopatologicz-
nego, moze wykazywaé cechy agresywnego wzrostu, co
wymaga rozszerzenia diagnostyki o dalsze badania ob-
razowe: TK lub MR, a czgsto rowniez wykonania biop-
sji diagnostycznej. [5, 6, 7]

Badanie TK jest niezbgdne w przypadku rozpoznania
kostniaka kostnawego w celu uwidocznienia ,,nidusa”
(ogniska wzrastania guza), ktoére musi by¢ usunigte, aby
zapobiec nawrotom. [8, 9]

Leczenie guzéw tagodnych jest postgpowaniem chi-
rurgicznym. Zabieg operacyjny polega na usunigciu
zmiany przez wycigcie, wylyzeczkowanie, frezowanie
i wypehienie ubytku ko$cia. [10, 11, 12]

Rozpoznanie korowego ubytku wtoknistego jest czg-
sto przypadkowe i zwykle nie wymaga postgpowania
leczniczego. [8, 13, 14] Wskazaniem do interwencji chi-
rurgicznej moga by¢ utrzymujace si¢ dolegliwosci bolo-
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image of osteochondroma and osteophyte usually leaves
no doubts. In case of a large amount of cartilage tissue
an initial histopathological test may be required prior to
surgery. [15] In children, the activity of the process may
great and the microscopic image may suggest a malig-
nancy.

11

we, towarzyszace zwykle zmianom rozleglym. Obraz ra-
diologiczny wyros$li chrzgstno-kostnej 1 kostnej zwykle
nie pozostawia watpliwosci. W przypadku duzej zawar-
tosci tkanki chrzgstnej przed przystapieniem do zabiegu
moze by¢ konieczne wykonanie wstgpnego badania hi-
stopatologicznego. [15] U dzieci aktywno$¢é procesu
moze by¢ duza i obraz mikroskopowy moze sugerowac
proces ztosliwy.

Fig. 1a. Aneurysmal cyst of the
shoulder bone

Fig. 1b. Aneurysmal bone cyst
- following filling with bone
shavings

Ryc. 1a. Torbiel tetniakowata
kosci ramiennej

Ryc. 1b. Torbiel tetniakowata -
po wypetnieniu widrami kostny-
mi

Fig. 2a. Osteoma osteoides of
the tibia [RTG: - significantly
thickened cortical layer of the
diaphysis; - visible clearing “ni-
dus” accurately imaged on CT]
Fig. 2b. Osteoma osteoides -
“nidus” on CT

Ryc. 2a. Kostniak kostnawy ko-
sci piszczelowej [RTG: - znacz-
nie pogrubiala warstwa korowa
trzonu kosci; - widoczne przeja-
snienie ,nidus” dokladnie uwi-
doczniony w badaniu TK]

Ryc. 2b. Kostniak kostnawy -
,nidus” w badaniu TK

3 (7) 2007
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The prognosis in benign tumors is good, despite fre-
quent recurrences, particularly in the case of cysts.

The material removed during the surgery should be
tested histopathologically, regardless of whether or not the
surgery was preceded by a biopsy of the lesion.

Malignant bone tumors in children continue to be
a serious diagnostic problem. We still encounter cases of
a late diagnosis. This is due both, to objective difficul-

Rokowanie w guzach tagodnych jest dobre, mimo
czgstego pojawiania si¢ wznowy, szczegolnie w przypad-
ku torbieli.

Materiat usunigty w trakcie operacji powinien by¢
zbadany histopatologicznie niezaleznie od tego, czy za-
bieg poprzedzita biopsja zmiany.

Ztosliwe guzy kosci u dzieci to stale powazny pro-
blem diagnostyczny. Nadal spotykamy sig¢ z przypadka-

Fig. 3a. Ewing’s sarcoma - CT
pelvis

Fig. 3b. Ewing’s sarcoma - USG
pelvis

Ryc. 3a. Migsak Ewinga - TK
miednicy

Ryc. 3b. Migsak Ewinga - USG
miednicy
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ties: significant amount of variation and non-typical ra-
diological as well as clinical presentations, as well as to
subjective difficulties: lack of experience in correct clin-
ical and radiological assessment of the lesions, resulting
from its rare occurrence. [16, 17, 18, 19, 20]

In Poland, the primary malignant tumors of the skel-
etal system constitute about 8% of all malignant neo-
plasms in children. The peak of the incidence falls be-
tween the second half of the first decade and the first half
of the second decade of life. Over 90% of all malignant
neoplasms of the skeletal system of childhood and early
juvenile years are Osteosarcomas (60%) and Ewing
Sarcoma (30%). The remaining 10% are rare malignant
bone tumors. In Poland there occur annually between 55
and 85 new cases. [21, 22]

The aim of the TK and MR is to precisely define the
primary focal point, i.e. to assess the size of the tumor,
the character of its growth (benign, malignant), its rela-
tionship to the surrounding tissue as well as to the neigh-
boring vascular and nerve bundles.

1

mi rozpoznawanymi za pdézno. Wynika to zaréwno
z powodu trudnosci obiektywnych: duza réznorodno$é
i nietypowos¢ obrazow radiologicznych i klinicznych, jak
rowniez z powodu trudnosci subiektywnych: brak do-
$wiadczenia w prawidtowej ocenie klinicznej i radiolo-
gicznej zmian wynikajacy z rzadkiego ich wystepowania.
[16, 17, 18, 19, 20]

Pierwotne guzy zlosliwe uktadu kostnego w Polsce
stanowia okoto 8% wszystkich ztosliwych nowotworow
u dzieci. Szczyt zachorowan przypada na druga potowe
pierwszej dekady zycia i pierwsza potowe drugiej deka-
dy zycia. Ponad 90% wszystkich ztosliwych nowotwo-
row uktadu kostnego wieku dziecigcego 1 wezesno-mto-
dzienczego stanowia migsaki kosciopochodne Osteosar-
coma (60%) i migsaki Ewinga - Ewing Sarcoma (30%).
Pozostate 10% to rzadsze nowotwory zlos§liwe kosci.
W Polsce notuje si¢ 55-85 nowych zachorowan rocznie.
[21, 22]

Celem wykonania badan TK i MR jest doktadne
okreslenie ogniska pierwotnego, czyli ocena wielkos$ci
guza, charakteru jego wzrostu (tagodny, ztosliwy), sto-
sunku do otaczajacych tkanek migkkich oraz przebiega-

Fig. 4a. Osteosaroma

Fig. 4b. Osteosaroma - CT
Fig. 4c. Osteosaroma - MRI [T1
sequence after contrast: non-
homogeneous intensiveness of
the endosteal surface, multiple
fluid focal points - necrosis,
huge tumor in the soft tissue,
many linear hypodensive calci-
fication stains]

Ryc. 4a. Miesak kosciopochod-
ny - RTG

Ryc. 4b. Miesak kosciopochod-
ny - TK

Ryc. 4c. Migsak kosciopochod-
ny - MR [sekwencja T1 po kon-
trascie: niejednorodna inten-
sywnosc jamy szpikowej, liczne
ogniska plynowe-martwica, ol-
brzymi guz w tkankach miek-
kich, liczne linijne hypodensyj-
ne smugi zwapnienia]

3(7) 2007
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Targeted, well planned tests should supply enough
information to assess if the lesion is single or multiple, if
remote metastasis is present, what is the best place for a
biopsy? These tests should be carried out prior to
a biopsy, because even the smallest post-biopsy lesions in
the tissue make a precise tumor assessment more difficult.
The assessment of the degree of tumor advancement, i.e.
discovery of metastatic focal points, requires CT tests of
the chest cavity, skeletal system scintigraphy, USG of the
abdominal cavity and other areas. [23, 24]

Presently, therapy of malignant bone tumors is com-
plex. [24, 25, 26, 27] In the case of osteosarcoma it is
composed of induction chemotherapy with a planned
surgical treatment, saving the extremity. At the basis of
the success of this therapy lies a radical excision of the
tumor mass, leaving an appropriate margin of healthy
tissue. The resulting defect is filled in with a bone trans-
plant or an endoprosthesis. The post-operative chemother-
apy contributes to the improved end result. Therapy
principles in Ewing’s sarcoma are similar, but, due to x-
ray sensitivity, irradiation may prove to be a valuable
therapy supplementation. [28, 29] In the case of chond-
rosarcoma treatment consists of a radical surgical proce-
dure, which, due to local disease advancement, frequently
becomes a handicapping procedure. Just some of the
types of this tumor demonstrate weak chemosensitivity,
while resistance to radiotherapy excludes the use of this
therapeutic method.

Not too long ago the consequence of this treatment
was a handicap (ex. leg amputation), presently, a conserv-
ing treatment is possible using various techniques (en-
doprosthesis, bone implants, transplants of vascularized
bones). Early diagnosis lies at the basis of a successful
treatment. Tumors of small mass have the best surgical
conditions and the risk of the occurrence of remote
metastasis becomes reduced. [30, 31]

jacych w sasiedztwie pgeczkow naczyniowo-nerwowych.

Celowe, dobrze zaplanowane badania powinny dostar-
czy¢ informacji czy zmiana jest pojedyncza czy mnoga,
czy obecne sa odlegte przerzuty, jakie jest najlepsze
miejsce dla biopsji? Badania te powinny by¢ wykonane
przed biopsja, gdyz nawet niewielkie zmiany pobiopsyj-
ne w tkankach utrudniaja precyzyjna oceng guza. Ocena
stopnia zawansowania, czyli wykrycie ognisk przerzuto-
wych wymaga wykonania badan TK klatki piersiowej,
scyntygrafii uktadu kostnego, USG jamy brzusznej i in-
nych okolic. [23, 24]

W chwili obecnej postegpowanie lecznicze w ztosli-
wych guzach kostnych jest kompleksowe. [24, 25, 26, 27]
W migsaku koSciopochodnym sktada si¢ z chemiotera-
pii indukcyjnej z planem operacyjnego leczenia oszczg-
dzajacego konczyng. Podstawa powodzenia leczenia jest
radykalne wycigcie masy guza z pozostawieniem wlasci-
wego marginesu tkanki zdrowej. Powstaty ubytek wypet-
nia si¢ przeszczepem kostnym lub endoproteza. Chemio-
terapia pooperacyjna przyczynia si¢ do poprawy wyniku
koncowego. Zasady terapii w migsaku Ewinga sa podob-
ne, lecz tu ze wzglgdu na promienioczuto$¢ cennym
uzupehieniem leczenia moze by¢ napromienianie. [28,
29] W przypadku migsaka chrzgstnopochodnego podsta-
wa postgpowania jest radykalny zabieg operacyjny, kto-
ry z uwagi na zawansowanie miejscowe, czgsto sprowa-
dza si¢ do zabiegu okaleczajacego. Tylko niektore posta-
cie tego guza wykazuja staba chemiowrazliwo$¢, nato-
miast radiooporno$¢ wyklucza stosowanie tej metody te-
rapeutyczne;j.

Jeszcze nie tak dawno konsekwencja leczenia byto
okaleczenie (np. amputacja konczyny), obecnie mozliwe
jest leczenie oszczedzajace z wykorzystaniem réznych
technik (endoprotezy, wszczepy kostne, przeszczepy
unaczynionych kosci). Podstawa sukcesu jest wczesne
rozpoznanie, przy matej masie guza zwykle istnieja
najlepsze warunki operacyjne oraz zmniejsza si¢ ryzyko
powstania odleglych przerzutow. [30, 31]
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