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Resumen El objetivo de esta comunicacion es ilustrar los hallazgos por resonancia magnética
y tomografia computarizada del sarcoma fibromixoide de bajo grado de localizacion intracra-
neal extraaxial del que solo existen tres casos descritos en la literatura médica previamente.
Para ello presentamos el caso de una mujer de 18 afios con una historia de hipoacusia, acifenos,
cefalea occipital y paresia facial izquierda de 5 meses de evolucion. En la tomografia computa-
rizada se objetivo una gran lesion expansiva homogénea en el angulo pontocerebeloso izquierdo
que erosionaba el penasco y afectaba al agujero rasgado posterior; en la resonancia magnética
se comportaba como una lesion homogénea e isointensa en T1y heterogénea e hipointensa en
T2 en relacion con el parénquima cerebral con realce de forma intensa y homogénea con la
administracion de contraste. El diagnodstico definitivo se establecio con la anatomia patologica
y la inmunohistoquimica.

© 2010 SERAM. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.

Low-grade intracranial fibromyxoid sarcoma: A case report

Abstract The aim of this report is to show the MRI and CT findings for an extra-axial
intracranial low-grade fibromyxoid sarcoma. To our knowledge, only three similar cases
have been reported to date. We present the case of an 18-year-old woman who presented
with a five-month history of hypoacusia, tinnitus, occipital headache, and left facial pare-
sis. CT showed a large, homogeneous, expansive lesion in the left pontocerebellar angle
that was eroding the promontory and affecting the posterior jugular foramen. At MRI, the
lesion was homogeneous and isointense with respect to the cerebral parenchyma on T1-
weighted sequences and heterogeneous and hypointense on T2-weighted sequences; after
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the administration of contrast material, it showed intense, homogeneous enhancement. The

Magnetic resonance
images

definitive diagnosis was established by histopathologic and immunohistochemical study.
© 2010 SERAM. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El sarcoma fibromixoide de bajo grado es un tumor muy
raro que fue descrito por primera vez en 1987 por Evans
como un tumor de curso clinico e histologia aparentemente
benignos, pero con un comportamiento local y a distancia
agresivo'. Suele originarse en el tejido celular subcutaneo o
en la musculatura de las extremidades, aunque también se
han descrito casos en otras localizaciones, como el tronco
y la cavidad abdominal?. Su localizacion intracraneal es
excepcional’=.

Presentamos un caso de sarcoma fibromixoide de bajo
grado del angulo pontocerebeloso en una mujer de 18 afos,
describimos los hallazgos radiolégicos por tomografia com-
putarizada (TC) y resonancia magnética (RM), y los hallazgos
anatomopatologicos y analizamos su diagnéstico diferencial
con otros tumores mesenquimales intracraneales.

Presentacion del caso

Mujer de 18 anos de edad sin antecedentes patologicos de
interés que ingreso6 para estudio de un cuadro de 5 meses
de evolucion de cefalea occipital y paresia facial izquierda
periférica, que fue tratada inicialmente con corticoides sin
respuesta clinica.

En el Ultimo mes la paciente referia un empeoramiento
franco del cuadro clinico con aparicion de hipoacusia, défi-
cit visual e inestabilidad con lateralizacion izquierda de la
marcha. En la exploracion fisica se detect6é un papiledema
bilateral, un nistagmo a la mirada horizontal y vertical supe-
rior, un habla disartrica y una voz bitonal. La Unica alteracion
analitica destacable fue una elevacion de la velocidad de
sedimentacion globular.

La TC del craneo (fig. 1) puso de manifiesto una volu-
minosa lesion expansiva infratentorial extraparenquimatosa
con base amplia de implantacion y destruccion de la pared

posterior del pefasco izquierdo; la lesion distorsionaba el
tronco encefalico y el hemisferio cerebeloso adyacente con
compresion del cuarto ventriculo e hidrocefalia obstructiva
supratentorial. Se trataba de una tumoracion redondeada
con un diametro maximo de 6cm, bordes bien definidos,
densidad homogénea y muy similar a la sustancia blanca
cerebral, con un realce homogéneo y moderado tras admi-
nistrar contraste intravenoso.

En la RM (fig. 2) la lesion aparecia con una sefial homogé-
nea e isointensa en T1 respecto al cortex cerebral, mientras
que en T2 mostraba un aspecto mas heterogéneo, era
fundamentalmente hipointensa y se realzaba homogénea-
mente tras la administracion de gadolinio. Se constataba
una ocupacion tumoral del agujero rasgado posterior
izquierdo con preservacion del conducto auditivo interno
(CAl). No se evidenciaron estructuras vasculares anomalas
asociadas.

Se realizé una reseccion quirtrgica completa con abor-
daje retromastoideo y translaberintico izquierdo. Macrosco-
picamente, era una tumoracion no encapsulada redondeada,
de aproximadamente 6 cm de diametro, aspecto fibroso y
con una superficie cruenta correspondiente al margen de
reseccion. El analisis microscopico de la pieza (fig. 3) mostro
una densidad celular variable con dos componentes diferen-
ciados: areas densas constituidas por las células fusiformes y
otras con un fondo mixoide y células ovoideas, fusiformes o
estrelladas. Se reconocian frecuentes estructuras redondea-
das o irregulares, colagenizadas, rodeadas por celularidad
tumoral de menor tamano y mayor densidad, algunas de las
cuales mostraban calcificaciones (rosetas). Los vasos presen-
taban paredes gruesas e hialinizadas. No se observo atipia
marcada y el indice mitotico fue de 2 mitosis por 50 campos
de gran aumento. El estudio inmunohistoquimico demostré
positividad intensa de las células tumorales para vimentina,
positividad moderada para alfa-actina del muUsculo liso y
positividad débil en algunas células que rodean las estruc-
turas colagenizadas para S-100. Fueron negativas la tincion

Figura 1

Tomografia computarizada. Gran masa extraparenquimatosa infratentorial lateral izquierda, isodensa con respecto a la

corteza cerebral, que se realza homogéneamente tras la administracion de contraste y que condiciona una importante distorsion
y compresion lateral izquierda del tronco cerebral y del hemisferio cerebeloso. La lesion tumoral erosiona las estructuras oseas
petrosas adyacentes, aunque con preservacion del conducto auditivo interno. A) Imagen axial sin contraste. B) Imagen axial con

contraste. C) Imagen axial en la ventana del hueso.
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Figura 2 Resonancia magnética. Se constata con mayor claridad tanto la localizacion extraparenquimatosa de la lesion tumoral
infratentorial lateral izquierda como el grado de distorsion y compresion del tronco cerebral y del hemisferio izquierdo. La lesion
tumoral es hipointensa en T2 e isointensa en T1 con respecto a la sefal normal de la corteza cerebral y se realza intensa y
homogéneamente con gadolinio. Notese la ocupacion del agujero rasgado posterior (flecha). A) Imagen coronal en secuencias
potenciadas en T2. B) Imagen axial en T1. C) Imagen en T1 con gadolinio.

Figura 3  Hallazgos histologicos. A) Pieza macroscopica con bordes lisos y superficie cruenta de implantacion. B, C y D) El estudio
microscopico con tincion de hematoxilina-eosina constata la infiltracion tumoral 6sea (cabezas de flecha) y muestra el aspecto
clasico de este tumor con una mezcla de zonas hipocelulares altamente colagenizadas (zonas fibrosas, asterisco) y nodulos mixoides
de mayor densidad celular (flecha ancha) con un patron de crecimiento caracteristico en remolino, arcadas de pequefos vasos
curvilineos y esclerosis perivascular arteriolar (flecha larga). También se pueden identificar rosetas de colageno prominentes y bien

formadas (flecha corta).

para EMA, CD34, AE1-AE3, actina y desmina. La tincién
Rojo Congo no evidencid depositos de amiloide. La actividad
proliferativa con Ki-67 oscilo segln las zonas entre un 2 'y 50%
de las células, siendo menor en las zonas mas laxas.

Discusion

El sarcoma fibromixoide de bajo grado es un tumor raro de
lento crecimiento de los tejidos blandos que puede apare-
cer a cualquier edad, con una edad media de 34 anos, pero
hasta un 19% de los casos ocurre en pacientes menores de
18 afios?. La mayor parte se origina en la grasa subcutanea o
en los tejidos blandos profundos del muslo pudiendo afectar
también por orden de frecuencia a la pared toracica/axila,
los hombros, la regién inguinal, las nalgas y el cuello;
otras localizaciones mas infrecuentes son el retroperitoneo,

el mesenterio, el lecho ungueal, el ligamento falciforme,
la capsula renal y el mediastino*. Los primeros casos de
sarcoma fibromixoide de bajo grado fueron descritos por
Evans' como tumores con un curso clinico agresivo con un
indice de recurrencias, metastasis y muerte del 68, el 41
y el 18%, respectivamente?. En el afio 1997, Lane et al®
describieron otro tumor de naturaleza fibromixoide carac-
terizado por la presencia de rosetas con un curso clinico
indolente, con solo un caso de recidiva local y ninguna
metastasis. Posteriormente, Folpe et al’ publicaron en el
ano 2000 los rasgos clinicopatologicos de 73 casos de sar-
coma de fibromixoide de bajo grado, algunos de los cuales
tenian caracteristicas solapadas con el tumor fusiforme hia-
linizante con rosetas descrito por Lane et al. En este estudio
se concluyd que el sarcoma fibromixoide descrito por Evans
y el tumor fusocelular hialinizante con rosetas gigantes des-
crito por Lane et al en realidad constituian dos espectros de
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una misma entidad patologica, cuyo prondstico global no es
tan malo como inicialmente fue descrito por Evans, con un
indice de recurrencias, metastasis y muerte de solo el 9, el
6y el 2%, respectivamente?.

Los sarcomas intracraneales primarios son tumores extre-
madamente raros y la mayoria son fibrosarcomas*. No
existen rasgos radioldgicos definitivos que diferencien el
sarcoma fibromixoide de bajo grado de otro tipo de fibro-
sarcomas, ya que se comportan como masas solidas con
grados variables de realce, necrosis o degeneracion quistica
y hemorragica. El coeficiente de atenuacion, la intensidad
de senal en T2 y el patron de captacion varian en funcion
del componente mixoide?.

El diagnostico diferencial de un fibrosarcoma en el
angulo pontocerebeloso debe establecerse con otros tumo-
res mesenquimales (como el meningioma, el schwannoma o
el tumor fibroso solitario) y con el tumor del saco endo-
linfatico. El meningioma y el schwannoma constituyen el
85—90% de las tumoraciones del angulo pontocerebeloso’.
Mientras que el meningioma aparece tipicamente como una
masa semilunar hemisférica excéntrica al CAl con una base
petrosa amplia que puede mostrar calcificaciones, signo
de la cola dural e invasion 6sea, el schwannoma general-
mente es redondeado y emerge del CAl con remodelacion
de este. En el estudio RM, la senal en T2 suele ser leve
o marcadamente aumentada en el schwannoma y variable
en el meningioma. La visualizaciéon de un patrén mixto en
T2 y un realce marcadamente heterogéneo puede sugerir
el diagnéstico de tumor fibroso solitario’™. El tumor del
saco endolinfatico, un tumor neuroectodérmico asociado a
la enfermedad de Von Hippel Lindau, se origina en la por-
cion distal del acueducto vestibular con destruccion de la
porcion retrolaberintica del pefasco y muestra una senal
heterogénea en T1y T2 con presencia de quistes intratumo-
rales hiperintensos en T1 y T2 que ayudan a establecer la
sospecha diagnostica’®.

El sarcoma fibromixoide de bajo grado no muestra una
inmunohistoquimica especifica, sus células neoplasicas se
tifen de forma intensa y difusa para la vimentina y en algu-
nos casos se describe reactividad focal para marcadores
musculares, como la actina de musculo liso, lo que sugiere
diferenciacion miofibroblastica al menos en algunas células.
Casos menos frecuentes son positivos para desmina, CD34 o
citoqueratinas?.

El diagndstico definitivo de sarcoma fibromixoide de bajo
grado se hizo sobre la base de los hallazgos histologicos
e inmunohistoquimicos. La falta de expresion de pancito-
queratina (AE1-AE3) permitié excluir un tumor de estirpe
carcinomatosa. La reactividad para vimentina, la presen-
cia de mitosis y la elevada actividad proliferativa con Ki-67
sugirieron que se trataba de un tumor mesenquimal de alto
grado. Su negatividad para EMA, CD34 y su positividad débil
para S-100 permitieron descartar otras tumoraciones, como
el meningioma, el tumor fibroso solitario y los tumores de la
vaina nerviosa.

Después de su exéresis quirdrgica en dos tiempos la
paciente fue trasladada a un centro especifico para la

realizacion de radioterapia. A los 12 meses de segui-
miento no se ha registrado recurrencia local ni metastasis a
distancia.
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