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Resumen El adamantinoma es un tumor maligno bifásico que comprende el 0,4% de todos los
tumores óseos primarios y el 23% comienza con fracturas patológicas asociadas a traumatismos
ocurridos meses o años antes. Presentamos el caso de una paciente de veinte años de edad
quien comienza con fractura patológica de la tibia derecha por un trauma de baja energía, con
estudios radiológicos e histopatológicos que confirmaron la presencia de un adamantinoma. Fue
manejado quirúrgicamente mediante resección amplia del segmento tumoral y reconstrucción
con aloinjerto intercalar de tibia fijado con un clavo endomedular de estabilidad multidirec-
cional sustentado con una placa antirrotatoria proximal. Los resultados radiológicos y clínicos
fueron satisfactorios.
© 2014 Instituto Nacional de Cancerología. Publicado por Elsevier España, S.L.U. Todos los
derechos reservados.
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Adamantinoma of tibia: Surgical management with intercalary allograft. Report of a
case

Abstract The adamantinoma is a biphasic malignant tumor comprising 0.4% of all primary
bone tumors and 23% debuts with pathological fractures associated with trauma that occurred
months or years earlier. We report the case is presented of a twenty-year-old woman that debu-
ted with a pathological fracture of the right tibia with a low-energy trauma. The radiological
and histopathological studies confirmed the presence of an adamantinoma. This was treated
surgically by wide resection of the tumor and reconstructed with an intercalary allograft bone
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segment that was fixed with a tibial intramedullary multidirectional antirotatory stability nail
sustained further by a proximal plate. The radiological and clinical results were satisfactory.
© 2014 Instituto Nacional de Cancerología. Published by Elsevier España, S.L.U. All rights reser-
ved.

Introducción

El adamantinoma es un tumor maligno de bajo grado bifásico
caracterizado por una variedad de patrones morfológi-
cos, con grupos de células epiteliales rodeadas por células
fusocelulares frecuentemente localizado en la tibia y que
comprende el 0,4% de todos los tumores óseos primarios1.
En 1913, Fischer nombró a la lesión como adamantinoma
debido a su semejanza con el adamantinoma de la man-
díbula (ameloblastoma)2. En 1976, Campanacci nombró a
esta lesión como osteofibrodisplasia de la tibia y peroné en
referencia a su localización anatómica, origen, desarrollo
y parecido histológico a la displasia fibrosa3. Existe contro-
versia sobre la naturaleza de la lesión, en cuanto a si se
deriva a partir de una displasia osteofibrosa, o si la displasia
osteofibrosa se debe a una lesión residual resultante de la
regresión espontánea de un adamantinoma2,4---6. Las simili-
tudes entre localización, edad de presentación, apariencia
radiográfica e histopatológica, ha llevado a pensar que estas
lesiones están estrechamente relacionadas.

El tratamiento actual del adamantinoma se direcciona
hacia el salvamento de la extremidad determinada por la
resección en bloque de la lesión tumoral con márgenes onco-
lógicos efectivos más reconstrucción7. La reconstrucción
biológica empleando aloinjertos segmentarios es la opción
más atractiva en el caso de los adamantinomas, ya que
esta neoplasia se considera de bajo grado que no requiere
quimioterapia5, y la mayoría se presenta en grupos de edad
relativamente joven y con demanda de actividad.

Caso clínico

Paciente de sexo femenino de 20 años de edad, quien acude
con dolor y limitación funcional en su pierna derecha debido
a una caída desde su propia altura mientras caminaba. Refe-
ría un cuadro previo de dolor en el sitio de la lesión de
aproximadamente un año de evolución, de intensidad leve
a moderada, relacionado con actividad física que mejoraba
significativamente con el reposo y analgésicos.

Como antecedentes importantes tuvo su primer emba-
razo, que transcurrió sin complicaciones y finalizó con parto
vaginal espontáneo, 8 meses antes de la caída que ha moti-
vado la consulta. Fue valorada inicialmente en un hospital
local en donde le diagnosticaron una fractura patológica
diafisiaria de la tibia derecha y la inmovilizaron con férula
suropédica posterior. Un mes después, fue remitida para
valoración especializada. Encontramos a la paciente en bue-
nas condiciones generales, con tumefacción en el tercio
medio de la pierna, sin signos inflamatorios, sin circula-
ción colateral ni cambios tróficos ni pigmentarios en la piel.

Demuestra antecurvatum y limitación para la dorsiflexión
del tobillo ipsilateral. Estado neurovascular distal normal.

Imágenes diagnósticas: la Rx A-P mostró fractura pato-
lógica no desplazada en la unión del tercio medio y distal
de la diáfisis en un trasfondo de lesión ósea en dos focos
diafisiarios, de bordes apolillados, mal definidos con carac-
terística de vidrio esmerilado y que abomban las corticales,
sin aparente evidencia de extensión a partes blandas. En la
proyección lateral se observó que las lesiones son excén-
tricas, de orientación hacia la cortical anterior con áreas
lobuladas en imagen de pompas de jabón; se corroboró
el trazo fracturario predominante de la cortical anterior a
través de la lesión inferior (fig. 1a-d). En la resonancia mag-
nética contrastada de toda la pierna se descartó una masa
de partes blandas e infiltración tumoral hacia la medular
proximal y distal del hueso (fig. 1e).

Dados los hallazgos radiológicos de las lesiones, se
plantearon los diagnósticos de osteofibrodisplasia vs. ada-
mantinoma; por lo cual se decidió realizar estudios de
extensión, TAC de tórax que no demostraron alteraciones.
Se realizó una biopsia abierta para caracterización histopa-
tológica de la lesión.

El diagnóstico histopatológico de la biopsia es de adaman-
tinoma clásico de tibia positivo para CK (AE1AE3) y negativo
para CK7, CK20, P.63, calretinina y CD138 (fig. 2).

Fue llevada a cirugía de salvamento de la extre-
midad, con intención curativa en la que se realizó la
resección con márgenes amplios más reconstrucción con
aloinjerto diafisiario intercalar fijado con osteosíntesis
mediante un clavo endomedular de estabilidad multiplanar
con una placa antirrotatoria detalladas en el planeamiento
operatorio (figs. 1-3).

Los resultados radiológicos fueron satisfactorios en tér-
minos de alineación de la extremidad y posición del material
de osteosíntesis (fig. 4). Finalmente, el análisis de la pieza
quirúrgica informó bordes de sección negativos para tumor.
El control posquirúrgico a los 5 meses fue satisfactorio y
la paciente apoya completamente la extremidad durante la
marcha.

Discusión

El adamantinoma es un tumor maligno bifásico de bajo grado
caracterizado por grupos de células epiteliales rodeadas
de estroma fusocelular, con cierta frecuencia hay hallazgos
acompañados de displasia osteofibrosa clásica, la evidencia
inmunohistoquímica y ultraestructural apunta a un origen
epitelial4,5.

La teoría más aceptada sobre su origen menciona el
desplazamiento del epitelio basal de la piel durante
el desarrollo embrionario y es apoyado por su presentación
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Figura 1 Imágenes diagnósticas y planeamiento operatorio. a) Rx en proyección A-P. b) Rx en proyección lateral con hallazgos
similares a en la proyección A-P. c) Medición longitudinal de 14 cm de la lesión en proyección A-P. d) Medición longitudinal de
14 cm de la lesión en proyección lateral. e) RMN-T2 contrastada con gadolinio, corte coronal donde se observa que la lesión es
unicompartimental y la medición longitudinal de la lesión es similar a las realizadas en Rx. En la caracterización de los márgenes
oncológicos de 2 cm hacia distal y proximal, la exéresis de la lesión mide 18 cm; hacia el tercio distal en línea roja, en la tibia
el hueso nativo remanente mide 3 cm. f-j) Esquematización del planeamiento para la exéresis de la lesión. f) En color naranja se
representa a la lesión; en color rojo se caracteriza la exéresis del tumor con márgenes oncológicos; el remanente distal de la tibia
es delimitado entre líneas verdes. g) Hueso nativo normal remanente después de la exéresis. h) Colocación del aloinjerto intercalar
de diáfisis de tibia. i) Osteosíntesis con clavo de tibia de estabilidad multidireccional, el clavo atraviesa el canal endomedular del
aloinjerto y lo protege en toda su extensión pero no lo fija a lo largo de su trayecto. j) Adición de una placa lateral de 5 orificios
con cuatro tornillos para fijar el aloinjerto y brindar estabilidad antirrotatoria.
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Figura 2 Histopatología. a) b) y c) estructuras epiteliales, algunas con apariencia escamoide a) y otras pseudovasculares b y c).
d) Estudio de citoqueratina (AE1, AE3) positivo en el componente epitelial. e) y f) Áreas de displasia osteofibrosa-like.

Figura 3 Procedimiento quirúrgico en base al planeamiento. a) Disección del tumor con márgenes oncológicos efectivos a través
de un abordaje paramediano interno, el trayecto de la biopsia previa está contenido en el espécimen. b) Comprobación de margen
dejando 3 cm de hueso nativo en tibia distal. c) Espécimen quirúrgico diafisiario tibia de 18 cm de longitud. d) Cobertura del
aloinjerto con extensión del borde interno del sóleo, se observa un segmento de la placa en el segmento proximal.
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Figura 4 Radiografías postoperatorias inmediatas. Reconstrucción biológica diafisiaria de tibia con un aloinjerto intercalar y
osteosíntesis mediante un clavo endomedular de estabilidad multiplanar y placa DCP 3,5 mm de 5 orificios con cuatro tornillos según
el planeamiento quirúrgico. a) Proyección anteroposterior panorámica de tibia derecha (nótese que las interfaces del aloinjerto
son transversas y se encuentran en íntimo contacto con el hueso nativo; los tornillos de bloqueo del clavo endomedular no se
relacionan con el aloinjerto y la placa cumple función antirrotatoria). b) Proyección lateral panorámica de tibia derecha que resalta
las características descritas en la proyección anteroposterior (nótese la estabilidad multiplanar brindada por los tornillos de bloqueo
distales en el fragmento de hueso nativo y su convergencia en planos ortogonales).

predominante hacia la cortical anterior de la tibia, donde
la osificación endocondral ocurre muy cerca de la piel.
Basándose en estudios ultraestructurales y de inmunohisto-
química, las células tumorales muestran ser positivas para
pancitoqueratina, y, por microscopía electrónica se observa
que las células tienen características epiteliales tales como
lámina basal, desmosomas, uniones gap, queratinas espe-
cíficas epiteliales y extracelulares, y composición similar
al tejido epitelial5. Es por ello que, en una biopsia muy
pequeña, los diagnósticos histopatológicos se pueden con-
fundir con carcinomas metastásicos8.

La edad de presentación muestra un rango muy amplio,
con casos observados desde los 3 hasta los 86 años con una
media entre 25 a 35 años en más del 75% de los casos1. Los
grupos de edad más temprana incluyen predominantemente
a pacientes con osteofibrodisplasia-like adamantinoma8,
aunque se han reportado niños con adamantinoma clásico

y adultos con osteofibrodisplasia-like adamantinoma. Existe
una leve predilección por el sexo masculino. Raramente
ocurre en edades intermedias o avanzadas donde puede
existir progresión hacia adamantinoma desdiferenciado1.

La clínica es similar a la displasia osteofibrosa con: dolor,
hinchazón y deformidad al momento del diagnóstico. El
23% comienza con fracturas patológicas y existe el antece-
dente de traumas ocurridos meses o años previamente en
el 30-60% de los casos. Puede ocurrir hipercalcemia como
resultado de la liberación de sustancias relacionadas con la
paratohormona5,9.

Radiográficamente la enfermedad es marcada por defec-
tos osteolíticos bien definidos y elongados de tamaño
variable separados por áreas de hueso esclerótico, lo cual
ocasionalmente da la apariencia de «pompas de jabón»,
sin reacción perióstica marcada (fig. 1a-1d). A su vez, el
adamantinoma puede afectar a todo el hueso con lesiones
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satélites. Las áreas de destrucción cortical en la tibia pre-
sentan imagen de dientes, que ayuda a distinguir el tumor10.

El hueso que más se ve involucrado es la tibia en su metá-
fisis o diáfisis hacia la cortical anterior en aproximadamente
el 85-90% de los casos. En el 10% restante, existe una com-
binación de una o más lesiones en el peroné ipsilateral de
manera sincrónica2,8. Otros casos han reportado esta patolo-
gía en el cúbito, y además en localizaciones más raras como
en el húmero, fémur, costillas, vértebras y huesos cortos de
los pies2.

Aunque existen patrones y variantes histológicas, no
existe una correlación clara entre la histología y el curso
clínico. Se ven resultados clínicos desfavorables relaciona-
dos con tratamientos intralesionales, sexo masculino, dolor
al momento de la presentación, corta duración de los sín-
tomas, edad de presentación menor de 20 años y escasa
diferenciación escamosa del tumor. Las tasas de recurrencia
local se observan del 18-32% y la tasa de mortalidad asciende
del 13 al 18%5.

Las células neoplásicas del adamantinoma clásico varían
desde pequeñas a grandes, con cromatina finamente dis-
persa. Pocos casos muestran atipia nuclear. Las figuras
mitóticas son poco frecuentes (0-2 por 10 campos de alto
poder). Tienen varios patrones de crecimiento descritos
como: tubular, basaloide, escamosas, células fusiformes y
la variante de «displasia osteofibrosa-like». En el adamanti-
noma clásico, la forma más común consiste de nidos sólidos
de células basaloides similar a los adamantinomas tubulares
que consisten en cordones estrechos de células epiteliales
con separación en el centro dando apariencia vascular o
glandular; en la variante basaloide, las células epiteliales
exhiben nidos sólidos de células basaloides con una empali-
zada periférica; la variante escamosa (con queratinización o
sin esta) puede parecerse al carcinoma escamocelular bien
diferenciado, y la variante de células fusiformes, muestra
husos celulares con hendiduras revestidas por células epi-
teliales. En conjunto el adamantinoma diferenciado puede
tener un patrón de displasia osteofibrosa, en este, las zonas
similares a la displasia osteofibrosa clásica presenta áreas
fusocelulares, trabéculas irregulares metaplásicas y nidos
epiteliales clásicos del adamantinoma, focos de calcifica-
ción, células gigantes. Existen casos con desdiferenciación
sarcomatosa11 y una variante rabdoide12.

A pesar de las variedades histológicas del adamantinoma,
todas estas presentan positividad para queratinas 14 y 19
en las células epiteliales con coexpresión de queratinas
de células basales CK5, CK14, CK19 y vimentina; lo que
sugiere una histiogénesis común para todos los subtipos de
adamantinoma. Estos patrones se conservan en las recurren-
cias locales y en las metástasis y difieren significativamente
de otras lesiones de hueso y tejidos blandos con carac-
terísticas epiteliales conocidas como sarcomas sinoviales,
cordomas y sarcomas epitelioides. Todos estos carecen de
inmunorreactividad de queratinas 8 y 18, y expresan CD99,
BCL2, marcadores mioepiteliales o CD34.

Pese a su morfología bifásica, la naturaleza neoplásica de
la lesión depende del componente epitelial. Esto se demos-
tró mediante pruebas de comparación con marcadores de
proliferación (Ki-67), anticuerpos para factor de crecimiento
epidérmico, receptor del factor de crecimiento epidérmico
y factor de crecimiento de fibroblastos tipo 2. Demos-
trando estar presentes los factores antigénicos exclusiva o

predominantemente en el componente epitelial, sugiriendo
que el componente epitelial es neoplásico, proliferativo
y que es capaz de estimular un crecimiento fibroso reactivo.
Adicionalmente, se demostró aneuploidia e inmunorreac-
tividad significativa para p53. Al estudiar las metástasis
pulmonares de los adamantinomas existe reactividad para
citoqueratinas en las células epiteliales y no en el estroma
fibroso. Existe además la correlación del protooncogén p53
y producción de la proteína de matriz en la osteofibrodis-
plasia y en el adamantinoma, expresión de C-fos y C-jun
en osteofibrodisplasia y en los componentes epiteliales de
adamantinomas clásicos y diferenciados5.

La descripción de una lesión intermedia conocida como
osteofibrodisplasia-like adamantinoma provee evidencia
adicional de la existencia de un espectro de enfermedad
con un extremo benigno que es la displasia osteofibrosa y
un extremo maligno que es el adamantinoma diferenciado
y, en grado intermedio, la osteofibrodisplasia-like adaman-
tinoma. La relación que existe entre la osteofibrodisplasia y
el adamantinoma se basa en que ambas entidades presen-
tan copias extras de los cromosomas 7, 8, 12, 19 y 21, con
excepción del cromosoma 19 para la osteofibrodisplasia2,8.

Es importante identificar esta particularidad para evitar
no tratar una lesión o dar tratamientos insuficientes o ina-
decuados como manejos intralesionales y marginales, en los
que puede presentar recurrencias una lesión maligna entre
el 18 a 32%5 aproximadamente en 5,3 años7, y cuyo poten-
cial de dar metástasis a distancia es de aproximadamente
10 a 30% durante los primeros dos a diez años posteriores
al diagnóstico6. Las metástasis se diseminan mediante rutas
hematológicas o linfáticas, con predilección hacia los pulmo-
nes, ganglios linfáticos, otras estructuras óseas, y en menor
frecuencia a estructuras abdominales9 y con un curso fatal
de la enfermedad4.

Aunque la vascularidad no es una característica notable
de este tipo de tumor, a veces puede ser muy vasculari-
zado, y es por ello que algunos autores los consideran como
angioblastomas5. Una variante menos común de adamanti-
noma se ha descrito en relación al sarcoma de Ewing. La
variante se caracteriza por cordones uniformes de célu-
las pequeñas y redondas, anastomosados en un estroma
mixoide. Estas células exhiben características ultraestruc-
turales epiteliales y neuroendocrinas.

Los estudios de inmunohistoquímica muestran que las
células tumorales contienen tanto antígenos epiteliales
como neuroectodérmicas incluyendo CD99 y traslocación
11;22 en los núcleos de las células inmunorreactivas a cito-
queratina; sin embargo, existen otros casos que carecen de
las traslocaciones EWS-FLI-1e EWS-ERG. Se requieren estu-
dios adicionales para clarificar las diferencias de pronóstico
y quimiosensibilidad entre el sarcoma de Ewing convencional
y el adamantinoma relacionado con el sarcoma de Ewing5.

El tratamiento actual del adamantinoma se direcciona
hacia el salvamento de la extremidad determinada por
la resección en bloque de la lesión tumoral con márge-
nes oncológicos efectivos más reconstrucción, sin necesidad
de quimioterapia7. Este esquema ofrece menores tasas de
recurrencia local y la tasa de supervivencia a 10 años
asciende al 87,2%13.

La amputación por sí sola no ha demostrado mejorar
la supervivencia en comparación con la cirugía de preser-
vación del miembro, pero puede ser recomendable: si se
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produce la recurrencia local; si la resección en bloque no
puede realizarse; si se presentan lesiones de partes blandas
muy extensas, y si la reconstrucción ha fallado5,7. Desa-
fortunadamente, ni la radioterapia ni la quimioterapia han
demostrado ser eficaces en el tratamiento de este tumor14.

Dentro de las opciones de reconstrucción están: osteo-
génesis por distracción; aloinjertos soportados con placas
de osteosíntesis o clavos endomedulares7; autoinjer-
tos de peroné vascularizados, y endoprótesis metálica
segmentaria14.

La reconstrucción biológica empleando aloinjertos seg-
mentarios es la opción más atractiva en el caso de los
adamantinomas, ya que esta neoplasia se considera de bajo
grado y aunque no recibirá quimioterapia5, la mayoría se
presenta en grupos de edad relativamente joven y con
demanda de actividad.

Las endoprótesis e implantes metálicos segmentarios en
estos grupos de edad pueden fallar o aflojarse durante el
tiempo de vida del paciente. Además, este tipo de tumo-
res suelen tomar segmentos extensos de la diáfisis del hueso
(10-25 cm)7 dejando estructuras óseas residuales que no per-
miten una fijación suficiente para que el reemplazo metálico
funcione adecuadamente (fig. 1f y g) (fig. 2b), lo que incre-
menta la probabilidad de complicaciones.

La reconstrucción de los defectos óseos empleando aloin-
jertos ha demostrado ser exitosa, alcanzando excelentes
resultados funcionales15---17. Es un procedimiento reconstruc-
tivo relativamente simple que ofrece ventajas en términos
de menor tiempo quirúrgico y que al compararlo con téc-
nicas que emplean autoinjertos y de peroné vascularizado
excluye la morbilidad del sitio de cosecha en el paciente.
Además proporciona un reemplazo estructural estable de la
tibia sin tener que esperar a que el injerto se hipertrofie7.

La técnica quirúrgica para la fijación del aloinjerto puede
emplear placas de compresión dinámica lo suficientemente
largas para estabilizar los extremos del hueso nativo al aloin-
jerto y proteger al mismo para evitar que se fracture16. Al
menos tres orificios de la placa deben fijarse en el hueso
nativo para considerarse como suficiente18, pero, en caso
de que esto no ocurra, se emplea otra placa paralela para
brindar mayor estabilidad al constructo, minimizando la
cantidad de tornillos a través del aloinjerto19.

Otro método de estabilización para aloinjertos inter-
calares emplea un clavo endomedular de estabilidad
multiplanar, asociado a una placa de compresión dinámica
como soporte antirrotatorio. El clavo funciona como férula
interna pues brinda estabilidad relativa al constructo y
protege al aloinjerto. Asimismo, los orificios de bloqueo pro-
ximales y distales en el clavo permiten el paso multiplanar
de tornillos de cerrojo convencionales o ASLS (por sus siglas
en inglés de Angular Stability Locking Screws) brindando
estabilidad angular en el caso de que exista poco hueso
nativo en el pilón tibial o en la región metaepifisaria pro-
ximal y reduce las probabilidades de movilidad del clavo
en los extremos20. Sin embargo, debido a la propia natura-
leza del clavo endomedular, por sí solo no brinda estabilidad
antirrotacional al aloinjerto. Por tal razón se adiciona una
placa LCP de 3,5 mm con 4 o 5 orificios, empleando 4 tor-
nillos de la siguiente manera: el primero es convencional,
colocado en el fragmento proximal, en modalidad estática y
bicortical, flanqueando el clavo endomedular; el segundo es
convencional colocado en el fragmento distal en modalidad

de compresión dinámica y bicortical; los dos restantes son
tornillos de bloqueo hacia la placa, y unicorticales (fig. 1h-j)
(fig. 3). De esta forma se obtiene un constructo lo suficien-
temente rígido aprovechando adicionalmente la estabilidad
angular que brindan las placas LCP21.
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