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Gliosarcoma con diferenciacion adenoide y fibras
de Rosenthal. Presentacion de un caso

Gliosarcoma with adenoid differentiation and Rosenthal fibers
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RESUMEN

Introduccién: El gliosarcoma es una variante rara de
glioblastoma que se caracteriza por un patrén bifdsico en el
que alternan dreas de diferenciacion glial y mesenquimal.
La presencia de alteraciones genéticas idénticas en los com-
ponentes glial y sarcomatoso apoya la idea de un origen
monoclonal del gliosarcoma. Pacientes y métodos: Presen-
tamos un caso de gliosarcoma con diferenciacién adenoide
y fibras de Rosenthal. Conclusiones: La existencia de
fibras de Rosenthal es un hallazgo muy poco habitual en el
seno de tumoraciones gliales de alto grado.
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SUMMARY

Introduction: Gliosarcoma is a rare glioblastoma
variant characterized by a biphasic tissue pattern with alter-
nating areas displaying glial and mesenchymal differentia-
tion. The presence of identical genetic alterations in both
gliomatous and sarcomatous components strongly supports
the concept of a monoclonal origin of gliosarcoma. Patients
and methods: We report a case of gliosarcoma with ade-
noid differentiation and Rosenthal fibers. Conclusions: The
presence of Rosenthal fibers is a very uncommon finding in
high grade glial neoplasms.
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INTRODUCCION

El Gliosarcoma es una variante del Glioblastoma
(Grado IV de la OMS) que se caracteriza histoldgica-
mente por un patrén bifdsico con dreas tumorales de
diferenciacidn glial y mesenquimal y que se localiza, con
mayor frecuencia, en los 16bulos temporal y frontal, sien-
do mads frecuente en varones (1). Las dreas gliales suelen
corresponder habitualmente a un glioblastoma y presen-
ta, en muy raras ocasiones, zonas de diferenciacién esca-
mosa o glandular con patrones trabecular, adenoide e
incluso formando estructuras papilares debiéndose hacer
el diagndstico diferencial con metdstasis de carcinoma
(2,3,5). Las areas sarcomatosas suelen corresponder, pre-
ferentemente, a fibrosarcoma o histiocitoma fibroso
maligno aunque, ocasionalmente, puede apreciarse dife-
renciacién muscular, 6sea o cartilaginosa (3.4).

DESCRIPCION DEL CASO

Varén de 67 afios sin antecedentes personales de
interés que inicia un mes antes de su ingreso un cuadro
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de cefalea frontooccipital de intensidad creciente, que
no cede con analgésicos asi como pérdida de memoria
para hechos recientes. En la exploracion fisica se apre-
cia buen estado general, sin déficit sensitivo ni motor,
aprecidndose en la exploracion clinica del campo visual
cuadrantanopsia superior. El hemograma, la bioquimi-
ca, la coagulacién y los marcadores tumorales se
encuentran dentro de los limites de la normalidad. En el
TAC craneal se aprecia una lesion ocupante de espacio
de 6cm de didmetro maximo en el 16bulo temporal
izquierdo, con edema perilesional y ligero desplaza-
miento de la linea media. En la RM se observa en dicha
lesién zonas necrdticas en su interior y edema perile-
sional sugestivo de glioma de alto grado (fig. 1). El
paciente es intervenido quirdrgicamente mediante una
craneotomia temporal izquierda, procediéndose a la
exéresis de la lesion.

Se remitieron para estudio anatomopatolégico dos
fragmentos de coloracién blanquecinoparduzca con ére-
as amarillentas de 1,5 y 4 cm.

El estudio microscépico mostré una densa y amplia
proliferacién tumoral de patrén bifdsico con un compo-
nente glial constituido por células gemistociticas y ple-
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Fig. 1: Imagen de la RMN craneal que muestra una lesion ocupante de
espacio en el 16bulo temporal izquierdo posterior.

Fig. 2: Detalle del gliosarcoma con abundantes fibras de Rosenthal en
las dreas gliales.

omorficas, con alto indice mitético alternando con pro-
liferacion endoteliovascular, vasos trombosados, areas
de necrosis, presencia de frecuentes fibras de Rosenthal
(fig. 2) y focos de células epitelioides (fig. 3) adoptan-
do arquitectura adenoide junto a un denso y amplio
componente sarcomatoso constituido por células fusi-
formes y pleomérficas, con alto indice mitético y alta
densidad de trama reticulinica. Las técnicas de inmuno-
histoquimica mostraron positividad intensa para Prote-
ina Gliofibrilar Acida (PGFA) (fig. 4) y para citoquera-
tina de amplio espectro (AE1/AE3) (fig. 5) en los ele-
mentos gliales y en las fibras de Rosenthal, positividad
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Fig. 3: Detalle del gliosarcoma con los focos de diferenciacion ade-
noide.

débil para citoqueratina de bajo peso (CK8) en las célu-
las del componente glial y en las dreas adenoides y
positividad intensa para Vimentina en el componente
sarcomatoso sin nitida delimitacién con el componente
glial.

Con estos resultados el diagndstico emitido fue de
Gliosarcoma (Grado IV de la OMS).

DISCUSION

El término gliosarcoma fue acufiado por Stroebe
en 1898 y representa aproximadamente el 2% de los
glioblastomas (1). En 1958 Feigin y Gross definieron
el gliosarcoma como un subtipo de glioblastoma, en el
que la proliferacién vascular habia adquirido caracte-
risticas sarcomatosas (6) considerando que el punto de
partida de dicha proliferacién pudiera proceder del
entorno vascular: células endoteliales, pericitos, célu-
las musculares lisas o histiocitos. Otras hipdtesis se
apoyan en la capacidad oncogénica del tumor glial,
que induciria la transformacién sarcomatosa del tejido
conjuntivo adyacente (7). Considerando esta posibili-
dad tendriamos, en sentido contrario, al sarcoglioma,
en el que un sarcoma induciria la transformacion
tumoral del componente glial vecino (8). Recientes
estudios genéticos han demostrado un origen Unico
(glial) de ambos componentes tumorales encontrando-
se en dos casos idénticas mutaciones del PTEN en los
componentes glial y sarcomatoso. Estas muestras pre-
sentaban delecciéon del pl6, idéntica mutacién del
p53, o coamplificaciéon de mdm2 y CDK4 en ambas
dreas tumorales. La presencia de idénticas alteracio-
nes genéticas en ambos componentes gliomatoso y
sarcomatoso apoyan manifiestamente un origen unico
del gliosarcoma (9).
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Fig. 4: Positividad intensa para PGFA en las dreas gliales y las fibras
de Rosenthal (flecha).

Asimismo, en el caso que presentamos, en el seno de
las dreas gliomatosas, se observan frecuentes fibras de
Rosenthal que supone un hallazgo muy poco habitual en
el seno de tumoraciones gliales de alto grado (10,11) asi
como focos tumorales de diferenciacién adenoide. Se
conoce, al respecto, muy poco de la genética molecular
de los elementos epiteliales vistos en el gliosarcoma o
glioblastoma. Rubinstein propuso una hipdtesis patogé-
nica por la cual los astrocitos neopldsicos podrian adqui-
rir caracteristicas epiteliales, planteando que podria ser
debido a un mecanismo de presion de los astrocitos neo-
plasicos sobre la porcién sarcomatosa (7). Kepes y cols.
expusieron que la explicacién de Rubinstein no era satis-
factoria, ya que las caracteristicas adenoides existentes
en el contexto de un glioblastoma multiforme o astroci-
toma anaplésico podrian deberse a una doble diferencia-
cién de los astrocitos neopldsicos (2). En este sentido,
Ozoleck y cols. hallaron similares alteraciones genéticas
en ambos componentes (glial y epitelial) con pérdida de
alelos en los cromosomas 1p, 9p 10q, 17p y 19q, apo-
yando el origen dnico de ambos componentes. La pre-
sencia de focos de diferenciacion epitelial, en relacion
con el componente glial, atin siendo muy poco frecuente
en el seno de un gliosarcoma, debemos tenerla en cuen-
ta para no confundirla con metéstasis de carcinoma
(12,13). Otros tumores primarios del SNC pueden simu-
lar metéstasis de carcinoma, como el papiloma de los
plexos coroideos, el ependimoma mixopapilar, el adeno-
ma hipofisario, el meningioma papilar, los meduloblas-
tomas y entre los gliomas aquellos que pueden presentar
diferenciacion epitelial: el glioblastoma, el gliosarcoma
y el astrocitoma anapldsico (2).

Respecto al prondstico, se ha sugerido que los glio-
sarcomas tienen una evolucién algo mds favorable que
los glioblastomas multiformes, pero grandes ensayos cli-
nicos no han mostrado diferencias significativas en ese
sentido (14).

Fig. 5: Positividad intensa para Citoqueratina de amplio espectro
(AE1/AE3) en las dreas gliales.
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