Symptoms of bone tumors in children
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Summary

Clinical symptoms of bone tumour are non-specific. The first symptom inclining to take medical
advice is pain, alleged injury and fracture. Other symptoms e.g. change of temper and behaviour
of the child, radiculalgia, pareses and paralyses, depend on location of primary focus. There are
also cases, which are accompanied by temperature, cough and infection of urinary tract. Demon-
stration of pathologic focus on RTG image begins diagnosis of bone tumour. Still very often, time
that passes away from the moment of taking the first radiogram is differently long. Begin tumours
in majority grow asymptomatically; often they are detected accidentally while taking radiograms
because of other reasons. Fast growth is one of the characteristics of malignant neoplasm. Charac-
teristic features distinguishing between begin tumour and malignant neoplasm on RTG images and
diagnostic value of images obtained in CT and MR studies are presented, remembering that final
diagnosis of bone tumour is based on histopathological examination.

Key words: benign bone tumor, malignant bone tumor, clinical symptoms, children

Stresczenie

Objawy kliniczne guza kosci sa niespecyficzne. Pierwszym objawem sktaniajacym do zasiggnig-
cia porady lekarskiej jest bol, domniemany uraz, ztamanie. Inne objawy np. zmiana usposobienia
i zachowania si¢ dziecka, bole korzeniowe, niedowlfady, porazenia zaleza od umiejscowienia ogniska
pierwotnego. Spotykamy réwniez przypadki, ktorym towarzyszy podwyzszona temperatura, kaszel,
infekcja dréog moczowych. Rozpoznanie guza kosci rozpoczyna uwidocznienie patologicznego
ogniska na zdjeciu RTG. Nadal bardzo czgsto, czas jaki uptywa od wystapienia pierwszych dole-
gliwosci do momentu wykonania pierwszego zdjgcia radiologicznego jest roznie dhugi. Guzy tagodne
wzrastaja w wigkszosci bezobjawowo; czgsto wykrywane sa przypadkowo przy wykonywaniu zdjeé
radiologicznych z innych powodow. Szybki wzrost jest jedna z cech nowotwordéw zto§liwych. Przed-
stawiono charakterystyczne cechy odrozniajace guza tagodnego od ztosliwego w obrazach RTG
oraz warto$¢ diagnostyczna obrazoéw uzyskanych w badaniach TK i MR, pamigtajac, ze ostateczne
rozpoznanie guza kosci jest oparte na badaniu histopatologicznym.

Stowa kluczowe: guz tagodny kosci, guz ztosliwy kosci, objawy kliniczne, dzieci
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Symptoms of bone tumors in children

Bone tumors are one of the most complex groups of
cancers. This group includes benign, malignant, as well
as primary and secondary tumors.

The growing cancer tissue destroys and alters bone
structure as well as its immediate surrounding, sometimes
even extending beyond the bone, infiltrating the surround-
ing soft tissue [1].

Benign tumors usually growth asymptomatically.
They are frequently diagnosed by chance during radio-
logical imaging for other reasons. Fast growth is one of
the main characteristics of malignant tumors, but it also
a quality of some of the benign bone diseases, such as
an aneurysmal bone cyst [2].

Malignant bone tumors in children constitute a seri-
ous diagnostic problem. The clinical manifestations of
bone tumors lack specificity [3, 4, 5]. Initially, a small
tumor rarely causes any clinical symptoms and its diag-
nosis is frequently an accidental discovery.

The first clinical manifestation that inclines to seek
medical advice is pain, occurring often during the night
and interrupting sleep. The next symptom related in
a patient’s medical history is a trauma, assumed trauma,
fracture. The appearance of swelling, local thickening or
enlargement of the outlines of the diseased area are
among the late symptoms, caused by the changes taking
place within the tumor mass, such as its growth, fragmen-
tation or infiltration into the surrounding tissue. Howev-
er, it may happen that the appearance of swelling (as
a tissue reaction) is the first signal of the occurring pa-
thology [3]. These lesions gradually cause restrictions of
active and passive movement and may lead to dysfunc-
tion of walking. Penetration into the skull bones, infil-
tration of the cerebral and spinal meninges or metastasis
into the brain tissue may alter the character and behav-
ior of the child [3]. Focal localization of the primary
tumor in the spine, its growth into the spinal canal or
infiltration into the intervertebral foramina may cause
lower back pain, palsies, paralysis [6, 7]. There are also
cases of increased bodily temperature, cough, urinary
tract infections. These symptoms often accompany tu-
mors localized to the bones of the chest cavity (ribs,
spine) or pelvic bones [8, 9]. Temperature, progressive
debilitation, cough, difficulty in breathing may be symp-
tomatic of metastasis into the chest cavity: into lung
interstitia, pleura, lymph nodes [10, 11].

Diagnosis of a bone tumor becomes possible follow-
ing visualization of the pathological area in the affected
bone, i.e. after taking traditional radiological images.
Increase of the discomfort depends upon the rate of tumor
growth. Unfortunately, very often there is a significant
time laps between the appearance of first painful symp-
toms and the radiological imaging, even as much as
several weeks to several months [12]. The following are
assessed on the radiograms: bone shape, localization of
tumor, boundaries and size of the tumor, degree and type
of bone destruction, cortex layer and the endosteal sur-
face, reaction of the periosteum, relationship of the bone
to the soft tissue. Sometimes, the radiological image

4 (6) 2008

33

Guzy kosci stanowia jedna z najbardziej ztozonych grup
nowotworow. W grupie tej spotykamy guzy nowotworo-
we tagodne, ztosliwe, zar6wno pierwotne, jak i wtdrne.

Tkanka nowotworowa wzrastajac niszczy i zmienia
strukture kosci oraz jej najblizsze otoczenie, a czasami
wychodzi znacznie poza obreb kosci, wnikajac 1 nacie-
kajac otaczajace tkanki migkkie [1].

Guzy tagodne wzrastaja w wigkszosci bezobjawowo.
Czgsto wykrywane sa przypadkowo przy wykonywaniu
zdje¢ radiologicznych z innych powodéw. Szybki wzrost
jest jedna z cech nowotwordéw zlosliwych, ale charakte-
ryzuje takze niektére tagodne choroby kosci np. torbiel
tetniakowata [2].

Ztosliwe guzy kosci u dzieci to powazny problem
diagnostyczny. Objawy kliniczne guza kosci sa mato
specyficzne [3, 4, 5]. Poczatkowo matly guz rzadko daje
objawy kliniczne i jego rozpoznanie czgsto jest przypad-
kowym odkryciem.

Pierwszym objawem sklaniajacym do zasiggnigcia
porady lekarskiej jest bdl, czgsto bol nocny, przerywaja-
cy sen. Nastepna podawana w wywiadzie skarga jest uraz,
domniemany uraz, ztamanie. Pojawiajacy si¢ obrzek,
pogrubienie czy powigkszenie obrysow chorej okolicy sa
objawami p6znymi, spowodowanymi przemianami za-
chodzacymi w masie guza takimi jak jego wzrost, roz-
pad czy naciekanie otaczajacych tkanek. Zdarza sig¢ jed-
nak, ze pojawienie si¢ obrzgku (jako reakcji tkankowej)
jest pierwszym sygnatem o pojawiajacej si¢ patologii [3].
Zmiany te stopniowo powoduja ograniczenie ruchow
czynnych i biernych, moga doprowadzi¢ do zaburzen
chodu. Zajecie kosci czaszki, naciekanie opon moézgowo-
rdzeniowych lub przerzuty do mézgowia moga zmienic
usposobienie i sposodb zachowania dziecka [3]. Lokaliza-
cja ogniska pierwotnego guza w kregostupie, rozrost do
kanatlu kregowego czy tez zajecie otworow migdzykre-
gowych moze doprowadzi¢ do wystapienia bolow korze-
niowych, niedowladow, porazen [6, 7]. Spotykamy row-
niez przypadki, ktorym towarzyszy podwyzszona tempe-
ratura, kaszel, infekcja dréog moczowych. Zmiany te
czgsto towarzysza guzom umiejscowionym w kosciach
Sciany klatki piersiowej (zebra, krggostup) lub w kosciach
miednicy [8, 9]. Temperatura, postgpujace wyniszczenie,
kaszel, trudnosci w oddychaniu moga by¢ objawami prze-
rzutdéw do klatki piersiowej zard6wno do miazszu ptucne-
g0, optucnej, weztow chtonnych [10, 11].

Rozpoznanie guza kosci staje si¢ mozliwe po uwi-
docznieniu patologicznego ogniska w zajetej kosci, a wigce
dopiero po wykonaniu klasycznych zdje¢ radiologicz-
nych. Narastanie dolegliwo$ci zalezy od tempa wzrostu
nowotworu. Niestety, nadal bardzo czgsto, czas jaki
uplywa od wystapienia pierwszych dolegliwosci do
momentu wykonania pierwszego zdjgcia radiologiczne-
go jest r6znie dtugi i moze wynosi¢ od kilku tygodni do
kilku miesigcy [12]. Na wykonanych radiogramach oce-
niamy: ksztatt kosci, lokalizacje guza, ograniczenie i roz-
miary guza, stopien i typ destrukcji kostnej, warstwg ko-
rowa 1 jamg szpikowa, reakcj¢ okostnej, stosunek guza
do tkanek migkkich. Czasami obraz radiologiczny wyka-
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reveals characteristics of a benign lesion and permits
a diagnosis. In the differentiation of bone tumors and their
proper diagnosis information regarding patient’s age,
lesion start (short bones, flat bones, long bones — epiphy-
ses, metaphyses, diaphysis), localization (cortex, en-
dosteal surface, bone tissues), central or peripheral loca-
tion, growth characteristics — slow or aggressive with the
formation of periosteum reactions or bone formation [13,
14, 15].

Radiological image of a benign tumor appears as an
oval or round focal point of osteolysis, single or multi-
chamber, with regular outlines, possessing clearly con-
toured edges. The cortical layer may be of varied thick-
ness, but it is always preserved — even, if it caused sig-
nificant “blowing up” of the bone. At times, a benign
tumor may contain osteoclerotic lesions. In the benign
tumors calcifications and heterotopic bone formation are
clearly contoured.

Complications include fractures or pathological frac-
tures. The image of the remaining bone is normal. There

zuje cechy charakterystyczne dla zmiany tagodnej i pozwala
na ustalenie rozpoznania. W réznicowaniu guzéw kosci i w
ustaleniu wlasciwego rozpoznania bardzo pomagaja dane
dotyczace wieku pacjenta, wyjscia zmiany (kosci krotkie,
ptaskie, dtugie —nasada, przynasada, trzon), lokalizacji
(kora, jama szpikowa, tkanki przykostne), polozenie cen-
tralne czy ekscentryczne, charakter wzrostu - powolny czy
agresywny z wytworzeniem odczynoéw okostnowych czy
tez przykostnym tworzeniem kosci [13, 14, 15].

Guz lagodny w obrazie radiologicznym to ognisko
osteolizy owalne lub okragle, jedno lub wielokomorowe
o regularnych obrysach, posiadajace otoczke lub wyraz-
nie okonturowane brzegi. Warstwa korowa moze miec
r6zna grubosé, lecz zawsze jest zachowana — nawet, gdy
guz powoduje znaczne rozdgcie kosci. Czasem guz fagod-
ny moze zawiera¢ ogniska osteosklerotyczne. Zwapnie-
nia 1 skostnienia w zmianach tagodnych sa wyraznie
okonturowane.

Jednymi z powiktan moga by¢ nadtamania lub ztama-
nia patologiczne. Obraz pozostatej kosci jest prawidlo-

-

Fig. 1. X-ray, aneurysmal bone cyst - cyst with bone septa causing extensive “blowing up” of the bone
Ryc. 1. RTG, torbiel tetniakowata - torbielowata zmiana z przegrodami kostnymi powodujaca znaczne rozdecie kosci

Fig. 2. X-ray - bone cyst - pathological fracture
Ryc. 2. RTG - torbiel kostna - ztamanie patologiczne

Fig. 3. X-ray if the thigh bone: Ewing’s sarcoma - tumor with characteristics of radiological malignancy, focal area in the middle part of
the diaphysis of the thigh (typical localization), break in the periosteal continuum, Codman’s triangle, tumor in the soft tissues

Ryc. 3. RTG kosci udowej: migsak Ewinga - guz z cechami ztosliwosci radiologicznej, ognisko w czesci Srodkowej trzonu kosci udowej
(lokalizacja typowa), przerwanie ciagtosci okostnej, tréjkat Codmana = ostroga miesakowa, guz w tkankach miekkich
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Symptoms of bone tumors in children

are no malignant reactions of the periosteum or the in-
filtration of the soft tissues [7, 16].

Radiological imaging of a malignant tumor shows
aggressive characteristics in the form of an unrestricted
or poorly restricted bone destruction foci. This is very
frequently accompanied by breaking the periosteal con-
tinuum, appearance of Codman’s triangle and malignant
reactions of the periosteum (layering, spicules).

Calcifications and heterotopic bone formations are
chaotically arranged. It should be kept in mind that each

35

wy. Nie stwierdza si¢ zto$liwych odczynoéw okostnowych
ani naciekania tkanek migkkich [7, 16].

Guz zlosliwy w obrazach radiologicznych uwidacz-
nia cechy agresywnos$ci w postaci nieograniczonego lub
stabo ograniczonego ogniska destrukcji kostnej. Towarzy-
szy mu bardzo czgsto przerwanie ciagtosci okostnej,
wystgpowanie ostrogi migsakowej (trojkat Codmana)
i ztodliwych odczyndéw okostnowych (nawarstwienia,
wypustki promieniste - spikule).

Skostnienia i zwapnienia maja chaotyczny uktad.

Fig. 4. Axial CT - osteosarco-
ma

Ryc. 4. Badanie TK - miesak
kosSciopochodny
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osteosclerotic thickening of bone structure carried
a suspicion of expansion ability. The tumor infiltrates
surrounding soft tissues [15].

Depending upon the degree of tumor advancement
remote lung metastasis may be present (lung interstitia,
pleura, lymph nodes) or metastasis into other organs, and
in the case of osteosarcoma also into the bone [17].

Appearance of a periosteal reaction sometimes makes
the diagnostic process more difficult, because, among
others, it also accompanies inflammatory lesions.

The periosteal reaction visible in a situation of bone
fracture is a repair process. Visualization of periosteum
layering surrounding a benign lesion is evidence of
a pathological fracture, however, it often also requires
confirmation that it is not a malignant process [13].

Inflammatory process of the soft tissues, as a reac-
tion to the presence of the tumor, creates significant
diagnostic difficulties in differentiating the basis of the
lesion — benign and malignant tumor [18, 19, 20]. Local
inflammatory symptoms such as redness, symptoms of
an abscess or fistula accompanied by an increased tem-
perature together with the radiological presentation may
indicate a non-cancerous origin of the lesion.

Visualization of a poorly outlined focal area, accom-
panied by a periosteal reaction, as well as a focal area
with a radiological image demonstrating benign lesions,
but there exists an incompatibility with clinical data
indicates a need for further imaging diagnostics and
a decision to perform the CT and MT tests [2, 21, 22].

The CT images of a bone tumor visualize bone de-
struction, periosteal lesions, calcifications as well as
changes of tissue density of the endosteal surface and the
surrounding soft structures. Solid structures are well
differentiated from cysts [23]. Application of intravenous
contrast enables a more precise assessment of the soft
tissues, necrosis foci, location of the tumor relative to the
neighboring vascular and nerve bundles. The CT test
images obtained in an axis plane clearly visualize lesions

Pamigtaé nalezy, ze kazde plamiste zaggszczenie w struk-
turze kos$ci, okreslane jako ,,zlowieszcza osteoskleroza”,
jest podejrzane o proces ekspansywny. Guz nacieka ota-
czajace tkanki migkkie [15].

W zaleznosci od stopnia zaawansowania guza obecne
moga wystepowaé odlegle przerzuty do pluc (miazsz phuc-
ny, oplucna, wezty chtonne) lub innych narzadow, a w
przypadku migsaka kosciopochodnego takze do kosci [17].

Stwierdzenie odczynu okostnowego czasami utrudnia
proces diagnostyczny, poniewaz towarzyszy on rowniez
migdzy innymi zmianom zapalnym.

Odczyn okostnowy widoczny w przypadku ztamania
kosci jest procesem naprawczym. Uwidocznienie nawar-
stwien okostnej wokoét zmiany tagodnej jest dowodem
przebytego ztamania patologicznego, czgsto wymaga
jednak wykluczenia przemiany w proces zlosliwy [13].

Proces zapalny tkanek migkkich, jako reakcja na
obecnos¢ guza, stwarza duze trudno$ci diagnostyczne
w roéznicowaniu podtoza zmian — guza tagodnego i zto-
$liwego [18, 19, 20]. Miejscowe objawy zapalne takie jak
zaczerwienienie, objawy ropnia i przetoki z towarzysza-
ca podwyzszong temperatura w zestawieniu z obrazem
radiologicznym moga przesadzi¢ o nienowotworowym
pochodzeniu zmian.

Uwidocznienie ogniska nieostro odgraniczonego,
ktéremu towarzysza odczyny okostnowe, jak i ogniska,
ktérego obraz radiologiczny ma cechy zmiany tagodne;j,
ale istnieje niezgodnos$¢ z danymi klinicznymi jest wska-
zaniem jest rozszerzenia diagnostyki obrazowej i podje-
cia decyzji o wykonaniu badania TK i MR [2, 21, 22].

Obrazy guza kosci w badaniach TK uwidaczniaja
destrukcj¢ kostna, zmiany okostnowe, zwapnienia przy-
kostne oraz zmiang ggstosci tkankowej jamy szpikowej
i przylegajacych struktur migkkich. Dobrze réznicuja
struktury lite od torbielowatych [23]. Podanie dozylnego
kontrastu umozliwia doktadniejsza oceng tkanek migk-
kich, ognisk martwicy, polozenia guza w stosunku do
przebiegajacych w poblizu pgezkdéw naczyniowo- nerwo-

Fig. 5. Axial CT - osteosarco-
ma

Ryc. 5. Badanie TK - miesak
kosciopochodny
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of the spine, ribs, and the pelvis. Multi-plane image
reconstructions, carried out on multirow detector CTs
allow for a better visualization of the primary focal area
[22, 24, 25].

In the MR tests, in the SE/T1 sequence, the images
of bone tumors demonstrate a change in the intensiveness
of the signals originating from the endosteal surface: from
hyperintesive to hypointensive, becoming either less or
more intense following intravenous administration of
a contrasting agent. The MR test clearly visualizes the
tumor mass, penetration of the endosteal surface, bound-
ary between the healthy and diseased portions of the
bone, allows to assess the distance from the growth
cartilage as well as the infiltration of soft tissues, rela-
tion of the tumor to the neighboring vascular and nerve

37

wych. Obrazy badan TK uzyskiwane w plaszczyznie
osiowej, dobrze uwidoczniaja zmiany zlokalizowanych
w kregostupie, zebrach, kosciach miednicy. Wieloptasz-
czyznowe rekonstrukcje obrazu, wykonywane w wielo-
rzedowych aparatach TK, pozwalaja na lepsze uwidocz-
nienie ogniska pierwotnego [22, 24, 25].

W badaniach MR, w sekwencji SE/T1, obrazy guzow
kosci wykazuja zmiang intensywnosci sygnatow pocho-
dzacych z jamy szpikowej: z hiperintensywnej na hypo-
intensywna, ulegajaca mniej lub bardziej jednorodnemu
wzmocnieniu po podaniu $rodka kontrastowego dozylnie.
Badanie MR dobrze uwidacznia mase¢ guza, zajgcie jamy
szpikowej, granicg migdzy chorg a zdrowa czgscia kosci,
pozwala oceni¢ odlegtos$¢ od chrzastek wzrostowych oraz
naciekanie tkanek migkkich, stosunek guza do przebie-

Fig. 6a. X-ray - osteosarcoma
Fig. 6b. Axial CT - osteosarco-
ma (altered density of the en-
dosteal surface - spicules, tu-
mor in the soft tissues)

Ryc. 6a. Badanie RTG - migsak
kosSciopochodny

Ryc. 6b. Badanie TK - miesak
kosciopochodny (zmieniona ge-
stos$¢ jamy szpikowej promieni-
ste wypustki okostnej - spiku-
le, guz w tkankach migkkich)

Fig. 7a. Axial CT - Ewing’s
sarcoma
Fig. 7b. MRI - Ewing’s sarcoma
Ryc. 7a. Badanie TK - migsak
Ewinga
Ryc. 7b. Badanie MR - miesak
Ewinga
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Fig. 8a,b. MRI - non-homoge-
nous tumor mass at the epiphy-
sis of the thigh bone, sharply
outlined from the normal bone
marrow, extending beyond the
outline of the bone

Ryc. 8a,b. Badanie MR - nie-
jednorodna masa guza w przy-
nasadzie dalszej kosci udowej,
ostro odgraniczona od prawi-
dtowego szpiku, wychodzaca
poza obrysy kosci

bundles. The administration of a contrasting agent allows
for a better assessment of morphological lesions as well
as defining of necrosis in its surrounding [14, 15, 26, 27,
28].

Bone tumor images attained in the CT and MR test
facilitate the diagnosis, and particularly well assess
the degree of tumor aggressiveness as well as its size
[29, 30]. These methods are diagnostically sensitive,
however not very specific. The basis of a final diag-
nosis of the type of tumor is a pathomorphological
test[13, 16, 31]. A surgical biopsy is the usual con-
sequence of the visualization of a bone tumor in the
imaging tests.

The radiological tests of the chest cavity, CT of the
chest cavity, bone scintigraphy and UAG of the abdom-
inal cavity allow to visualize remote metastasis, which
enables an evaluation of the degree of advancement of
the tumor.

The CT tests of the chest cavity permit the visualiza-
tion of even the very small metastatic foci in lung inter-
stitia as well as the lymph nodes. It is possible to assess
their number and localization within the area of lobes and
lung segments [10, 11, 32, 33].

The destruction and reconstruction of the bone struc-
ture can also be caused by inflammatory lesions, disor-
ders of the calcium-phosphate balance, metabolic diseas-
es, hormonal disorders, metastasis of other cancers into
the bones [34].

Knowing, that the basis if bone tumor diagnosis is its
proper visualization within the bone structure and keep-

gajacych w sasiedztwie peczkow naczyniowo—nerwo-
wych. Podanie dozylnego $rodka kontrastowego pozwa-
la na lepsza oceng morfologii zmiany oraz okre$lenie
ognisk martwicy w jej obrebie [14, 15, 26, 27, 28].

Obrazy guzow kosci uzyskane w badaniach TK i MR
przyblizaja rozpoznanie, szczegdlne dobrze oceniaja sto-
pien agresywno$ci nowotworu i jego rozlegtosé [29, 30].
Metody te sa bardzo czule diagnostycznie, jednak sto-
sunkowo malo specyficzne. Podstawa ostatecznego roz-
poznania rodzaju guza kos$ci jest badanie patomorfolo-
giczne [13, 16, 31]. Konsekwencja uwidocznienia guza
kosci w badaniach obrazowych jest zazwyczaj biopsja
chirurgiczna.

Badania RTG klatki piersiowej, TK klatki piersiowej,
scyntygrafia kosci i USG jamy brzusznej pozwalaja na
uwidocznienie odleglych przerzutow, co umozliwia oce-
n¢ stopnia zaawansowania nowotworu.

W badaniach TK klatki piersiowej mozna zobrazowac
bardzo mate ogniska przerzutowe w miazszu ptucnym,
podoptucnowe i w weztach chtonnych. Mozliwa jest
ocena ich liczby i lokalizacji w obrgbie ptatow i segmen-
tow phlucnych [10, 11, 32, 33].

Destrukcje i przebudowg struktury kostnej spowodo-
waé¢ moga rowniez zmiany zapalne, zaburzenia gospodar-
ki wapniowo-fosforanowej, choroby metaboliczne, zabu-
rzenia hormonalne, przerzuty innych nowotwordéw do
kosci [34].

Wiedzac o tym, ze podstawa rozpoznania guza kosci
jest jego uwidocznienie w strukturze kostnej oraz pamig-
tajac o mozliwos$ci takiego rozpoznania u dzieci, nie
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ing in mind the possibility of such a diagnosis in chil-
dren, the first x-ray should be performed as soon as
possible, not more than three weeks following the appear-
ance of the first symptoms.

3

nalezy przedhuzaé czasu do wykonania pierwszego kla-
sycznego zdjecia RTG ponad trzy tygodnie od wystapie-
nia pierwszych dolegliwosci.
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