Osteomalacia Oncogénica secundaria a tumor en el fémur proximal
productor de FGF-23.
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Objetivos Descripcion de un caso de osteomalacia oncogénica por tumor en fémur proximal y revisidén bibliogréfica de esta entidad rara, con incidencia en Espafia
desconocida.

Material y Método Hombre sin antecedentes relevantes que a los 45 afios inicia dolor musculo-
esquelético generalizado, fracturas patologicas en ambas claviculas y fémur derecho, que precisa enclavado
endomedular. Presenta progresivamente hipofosfatemia con hiperfosfaturia, hipovitaminosis D,
hiperparatiroidismo, ademas de alteraciones esqueléticas compatibles con osteomalacia (Figura 1). El
paciente es valorado en multiples centros a lo largo de los anos, y sin un diagnostico, el Unico tratamiento
gue recibe es suplementacion de fosfato y calcio a dosis elevadas para mantener unos niveles en rango
normal, comportandole una insuficiencia renal secundaria a nefrocalcinosis y nefrolitiasis. El paciente
realiza un seguimiento erratico, y no es valorado en nuestro centro hasta 2023. El paciente tiene 61 anos,
persiste con dolor musculoesquelético por el que ya precisa una silla de ruedas por exteriores y dos
bastones por interiores. Se realiza un estudio por octreoscan, que evidencia una zona de captacion a nivel
del fémur proximal derecho (Figura 2), que posteriormente se confirma con una TAC (Figura 3). Se realiza Figura 1. Radiografia de la pelvis proyeccion
un muestreo venoso, que confirma una concentracion de factor de crecimiento de fibroblastos 23 (FGF-23) anteroposterior (A) y telemetria (B) del paciente. Se
en la muestra venosa obtenida en la vena circunfleja iliaca derecha superior respecto a la muestra obtenida puede apreciar morfologia en cayado de pastor de

ambos femures, tipica de la osteomalacia, vy

a la izquierda (Figura 4). El paciente es valorado por el servicio de Traumatologia y se le realiza una exéresis antecedentes del claveo de fémur derecho.
en blogue de la cortical posterolateral del femur proximal derecho (60x35mm), guiada por escopia
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intraoperatoria (Figura 5 y Figura 6). El defecto 0seo es reemplazado por un aloinjerto de fémur de banco, maate e cos sence
preparado mediante marqueteria y fijado con 2 cerclajes (Figura 7). No hubo incidencias intraoperatorias y o8
el postoperatorio curso favorablemente. El analisis histologico confirmo la sospecha de tumor mesenquimal : ;. '

fosfaturico, con margenes libres . Tras la exéresis, los parametros analiticos se normalizaron, a excepcion de
un hiperparatiroidismo terciario que se resolvio a los 6 meses. Actualmente, a los 7 meses post
intervencion, no precisa suplementos, el dolor ha mejorado, el injerto muestra signos de consolidacion
(Figura 8) y solo precisa un baston para deambular por exteriores.
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Figura 4. Muestreo
VENOSO de la
concentracion de FGF-23
en la vena circunfleja

Figura 3. TAC del fémur
proximal derecho, cortes
' sagital (A) y axial (B). Se
aprecia lesion litica en la
illaca derecha superior. cortical posterolateral,
Se aprecia lesion litica ; | zona subtrocanterica.
cortical posterolateral. - : udw

Figura 2. Gammagrafia SPECT In-111
(octreoscan), se aprecia hipercaptacion
en fémur proximal.

Resultados La osteomalacia oncogénica se trata de un sindrome paraneopldsico causado por la hiperproduccién de factor de
crecimiento de fibroblastos 23 (FGF-23) por parte de un tumor, provocando una reabsorcion de fosfato renal menor, es decir una
hipofosfatemia cronica, y con el tiempo una alteracion de la mineralizacion 6sea (osteomalacia en adultos o raquitismo en nifos). Se
trata de una entidad muy infrecuente, con una incidencia no definida en nuestro pais, lo que supone un retraso diagnostico de entre
2.5 a 28 anos. No parece haber diferencias entre sexo ni raza, y la edad media al diagnostico son 45 anos. Los sintomas de esta
entidad varian segun el paciente, siendo los mas frecuentes el dolor musculo-esquelético progresivo, debilidad muscular y fracturas
patologicas. El tumor causante habitualmente no provoca sintomas, puesto que son tumores pequenos de crecimiento muy lento,
aunque pueden ocasionar molestias especificas segun su localizacion. Estos tumores son entidades con caracteristicas propias, aungue
se clasifican conjuntamente como tumores mesenquimales fosfaturicos. Algunas de sus caracteristicas histologicas son una elevada
vascularizacion, elevada proliferacion de células fusiformes y estrelladas, rodeadas de una matriz aberrante similar a cartilago
primitivo con abundantes células gigantes similares a osteoclastos. Estos tumores expresan receptores de la somatostatina. No se ha
confirmado una predileccion por region anatomica concreta, aunque existen localizaciones que se repiten en los casos descritos en la
literatura, como el fémur proximal, el craneo vy el tejido subcutaneo. Son benignos, un 5% son multifocales, y aunque raramente
malignizan, tienen una elevada recurrencia si la exéresis no ha sido con margenes libres. El diagnostico es complejo y se basa en
descartar otras entidades mas frecuentes de hipofosfatemia cronica. En caso de sospechar esta entidad, es necesario localizar el 4L |
tumor mediante un octreoscan, que es una gammagrafia SPECT en la que se utiliza un analogo de |la somatostatina marcado con In- 5 6 ‘ 3

111. La lesién sospechosa puede acabar de confirmarse mediante un muestreo venoso de concentracién de FGF-23. La confirmaciéon  Figura 5. Paciente en decubito lateral,
del diagnostico y tratamiento definitivo es |la reseccion completa de la lesion, que provocaria una completa normalizacion de los z:zgié A g €2 & [MEvencien (=) y

pia intraoperatoria (A y B).

parametros analiticos y los sintomas del paciente en pocas semanas o meses.
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N . : . .. Figura 7. Imagen intraoperatoria en la que se aprecia i i i 1 2 i i
Figura 6. Imagen intraoperatoria de la exéresis en bloque cogmo . defec?to o SF; “upli6 con ur? aninjerF;o - !=|gura 8._l,JIt|ma.s radiografias c.IeI fgmur p|?o>.<|mal del paciente, 7 meses post
de la cortical posterolateral del fémur proximal derecho intervencion. Signos de consolidacion del injerto.

féemur de banco (A) preparado por marqueteria y fijado

(A) y pieza anatomica, de dimensiones 60x35mm (B). con 2 cerclajes (B).

Conclusion Esta entidad, aunque infrecuente, debe ser conocida por los traumatélogos ya que los pacientes presentan una debilidad muisculo-esquelética generalizada con
alteraciones radiologicas indicativas de osteomalacia, siendo el Unico tratamiento curativo la exéresis del tumor, que se puede encontrar en localizaciones osteomusculares.
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