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RESUMEN

Obijetivo: Describir el tratamiento dado y la evolucion de un paciente con un tumor sarcomatoso
primario de encéfalo.

Caso clinico: Se presenta una paciente de cinco afios de edad, con un cuadro clinico de un mes de
evolucion de torticolis y vémitos ocasionales. Al examen fisico se constatdé papiledema bilateral en
el fondo de ojo. Por tomografia computarizada se pudo diagnosticar un proceso expansivo intracraneal
frontal derecho. Se realizo tratamiento quirdrgico con exeresis macroscopica total de la lesion, que

anatomopatologicamente fue compatible con un meningioma fibroblastico. A los tres meses presentd
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recidiva tumoral, por lo que se volvié a intervenir neuroquirirgicamente. Esta vez el diagndstico
histopatologico fue compatible con un sarcoma fibromixoide de bajo grado. Los estudios de
inmunohistoquimica demostraron compatibilidad con un tumor maligno de encéfalo con patron
mixto epitelial y mesenquimal de probable origen neuroectodérmico sarcomatoso. La paciente tuvo
32 sesiones de tratamiento con radioterapia (dosis diaria de 1,8 Gy). Falleci6 pasados los cinco meses de
la segunda cirugia.

Conclusiones: EIl tumor maligno con patron mixto epitelial y mesenquimal de probable origen
neuroectodérmico sarcomatoso del encéfalo es una enfermedad con un comportamiento agresivo. Su
localizacidn intracraneal es excepcional. No se hallaron casos reportados en la literatura.

Palabras clave: carcinosarcoma; inmunohistoquimica; neoplasias encefalicas; neurofibrosarcoma.

ABSTRACT

Objective: To describe treatment and evolution of a patient with a primary sarcomatous tumor of the
brain.

Clinical case: A 5-year-old patient is reported with a month-long clinical condition of torticollis and
occasional vomiting. Physical examination revealed bilateral papilledema in the fundus. A right frontal
intracranial expansive process was diagnosed by computed tomography. Surgical treatment was
performed with total macroscopic excision of the lesion, which was anatomopathologically compatible
with a fibroblastic meningioma. After three months he presented with tumor recurrence, which led to
intervene neurosurgically. This time the histopathological diagnosis was compatible with a low-grade
fibromyxoid sarcoma. Immunohistochemical studies showed compatibility with a malignant brain tumor
with a mixed epithelial and mesenchymal pattern of probable neuroectodermal sarcomatous origin. The
patient had 32 sessions of radiotherapy treatment (daily dose of 1.8 Gy). This patient passed away after
five months of the second surgery.

Conclusions: The malignant tumor with mixed epithelial and mesenchymal pattern of probable
neuroectodermal origin sarcomatous brain is a disease with aggressive behavior. Its intracranial location

is exceptional. No cases reported in literature were found.

Keywords: carcinosarcoma; immunohistochemistry; brain neoplasms; neurofibrosarcoma.
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INTRODUCCION

Los tumores del sistema nervioso central (SNC) constituyen la segunda causa de mortalidad en edad
pediatrica después de los accidentes. Ocupan el segundo lugar en frecuencia dentro del cancer en la
infancia, después de las leucemias.1? Son los tumores sdlidos mas frecuentes en menores de
15 afios.456.7) La incidencia general hasta los 19 afios es de 4,71 por 100,000 personas/afio.® Entre los
pacientes que sobreviven, 50 % requiere educacion especial, 50 % presenta discapacidades motoras;
37 %, dolor de cabeza, y 28 %, convulsiones.®

Los tumores del SNC presentan una gran variedad de apariencias histologicas y derivaciones
citoldgicas. Reflejan la complejidad del 6rgano del cual surgen. Los que se derivan del neuroepitelio han
presentado mayor dificultad en su clasificacion, debido a su gran variedad morfoldgica y citoldgica
dentro del mismo tumor, asi como por su posibilidad de evolucionar hacia formas malignas.®

Este articulo tiene como objetivo describir el tratamiento dado y la evolucion de un paciente con un

tumor sarcomatoso primario de encéfalo.

CASO CLINICO

Anamnesis y examen clinico
Paciente femenina de 5 afios de edad, sin antecedentes de enfermedad de interés, que ingresé en el
Hospital Pediatrico Universitario de Holguin “Octavio de la Concepcion de la Pedraja” con cefalea
occipital, desviacion lateral del cuello hacia la derecha, vomitos ocasionales matinales, y episodios de
risa inmotivada que alternaban con irritabilidad. Este cuadro clinico tenia un mes de evolucién. En la

exploracion fisica se detect6 papiledema bilateral y torticolis derecha.
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Examenes especiales

En la tomografia computarizada (TC) de craneo simple y contrastada se evidencid la presencia de una
lesion expansiva supratentorial extraparenquimatosa, frontoparietal, redondeada, de 8 x 6 cm de
diametro, con densidad heterogéenea. Tenia zonas de degeneracion quistica que rodeaban un centro
nodular calcificado en relacion con la pared externa del ventriculo lateral derecho (Fig. 1). Tras la
administracion de contraste intravenoso se presentd realce heterogéneo moderado. La lesion provocaba

desviacion de las estructuras de la linea media hacia la izquierda en 10 mm.

Fig. 1 - Tomografia computarizada de craneo. A) TC simple. Se observa una lesion hipodensa frontoparietal de
contornos irregulares. B) TC contrastada que muestra realce heterogéneo, nodular central tras la administracion

de contraste intravenoso.

Tratamiento y evolucion
Se realizd cirugia con exéresis tumoral macroscopica mayor de 90 % a través de una craneotomia

frontoparietal derecha. Fue diagnosticada por anatomia patologica con un meningioma fibroblastico.
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En la IRM de control, un mes después de la cirugia, se corroboré la presencia de una lesion nodular
residual de 1,7 cm x 1,2 cm (Fig. 2A).

La paciente se mantuvo clinicamente asintomatica. El segundo control imagenolégico por TC e IRM a

los tres meses de operada evidencio lesion heterogénea de 7,3 cm x 6 cm de didmetro, rodeada de areas
de degeneracion quistica en relacion con recidiva tumoral (Fig. 2B).

Fig. 2 — Imagenes posquirurgicas. A) IRM de craneo con lesion residual frontal derecha un mes después de la
cirugia. B) TC multicorte de craneo con recidiva tumoral tres meses después de la cirugia con captacién

heterogénea de contraste intravenoso.

Se planifico tratamiento quirdrgico. Se llevo a cabo exéresis macroscépica total de la lesion mediante
una craneotomia frontoparietal derecha. Macroscopicamente, se observéd una tumoracion no encapsulada
redondeada, de aproximadamente 6 cm x 7 cm de diametro, aspecto fibroso y superficie dura,
rodeada de quistes de contenido amarillento que no infiltraba el parénquima cerebral.

El laboratorio de Anatomia Patologica informd un sarcoma fibromixoide de bajo grado. Se decidio
enviar la muestra al Centro Nacional de Referencia de Patologia, en el Hospital “Hermanos Ameijeiras”

de La Habana, para realizar estudios de inmunohistoquimica. Los resultados indicaron:
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— CK (citoqueratinas, marcadores de estirpe epitelial): positivo, y CK7: negativo.

— Vimentina (marcador de diferenciacion mesenquimal): positivo.

— GFAP (Glial Fibrillary Acidic Protein: marcadores neuroepiteliales): negativo.

— CD34 (diferenciacion mesenquimal endotelial): positivo en componente vascular.

— NF (marcador de tumores de estirpe neuronal): no evaluable.

— SINAPT (marcador de diferenciacion neuronal o neuroendocrina): positivo
focalmente.

— CD99 (receptor de superficie, proteina de membrana codificada por el gen 2 que se
expresa en el grupo de los tumores de origen neuroectodérmico): positivo.

— Ki67 (marcadores de proliferacién): positivo (70 % en la parte epitelial y 30 % en la
parte mesenquimal).

Conclusién: Tumor maligno con patron mixto epitelial y mesenquimal de probable origen

neuroectodérmico sarcomatoso del encéfalo.

A los 15 dias la paciente presentd como complicacion posquirdrgica una fistula de liquido
cefalorraquideo (LCR), que luego se complico con un empiema subdural, el que fue necesario evacuar
quirdrgicamente, y se instaur6 tratamiento antimicrobiano durante seis semanas.

Se realiz6 IRM donde se observé una imagen radiol6gica compatible con cerebritis asociado a
herniacién transcalvaria, e hidrocefalia obstructiva. También se apreciaron algunos sitios de
recidiva tumoral a solo 45 dias del tratamiento quirdrgico. Se efectud tratamiento quirargico de la
hidrocefalia mediante la colocacion de una derivacion ventriculo peritoneal izquierda.

La paciente evolucion6 favorablemente de las complicaciones infecciosas, asi como de la hidrocefalia.
Fue remitida al Centro Nacional de Oncologia en La Habana para tratamiento con radioterapia por
método de acelerador lineal. Recibio dosis diaria de 1.8 Gy. Una vez finalizadas las 32 sesiones de
radioterapia programadas, regreso al Hospital Pediatrico de Holguin con deterioro de su estado fisico y
neuroldgico.

Se realizaron estudios de imagenes por IRM evolutiva, donde se observé recidiva tumoral y maltiples
lesiones neoplésicas intracraneales (Fig. 3). Fallecio a los 22 dias de finalizado el tratamiento
radioterapéutico.
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Fig. 3 - IRM de craneo donde se observan multiples neoplasias intracraneales. A) Corte sagital.
Se observan lesiones tumorales multiples, que incluyen el espacio infratentorial. B) Corte axial.
Se visualizan lesiones tumorales que comprometen el sistema ventricular.

DISCUSION

Los tumores cerebrales son el cancer sélido mas frecuente en la edad pediatrica.®) Ocupan el segundo
lugar entre todas las neoplasias malignas, Gnicamente antecedida por las leucemias agudas. La edad de
presentacion mas frecuente es entre los 5 y los 10 afios de edad.® Bioldgica e histolégicamente, son un
grupo heterogéneo de lesiones que varian desde un grado bajo de malignidad, curables con medidas
quirurgicas locales, hasta altos grados de malignidad, con frecuentes diseminaciones por el neuroeje,
a menudo con prondstico fatal, a pesar de la aplicacion de medidas terapéuticas.®

Se necesitan caracteristicas extraordinarias para que las células derivadas del epitelio puedan hacer
metéastasis. Para completar todo este proceso, deben exhibir propiedades epiteliales y mesenquimales en
momentos diferentes, o, incluso, al mismo tiempo.® La transicion epitelial a mesenquimal fue
reconocida, primero, como parte de la embriogénesis, la que es vital para la morfogénesis durante el
desarrollo embrionario. Recientemente, también ha sido implicada en la conversion de tumores de
estadios tempranos en malignos e invasivos.)

Akhavan-Sigari y otros reportan un caso de un paciente masculino de 42 afios con metastasis cerebral

como manifestacién primaria de un carcinosarcoma de glandulas salivales. Los carcinosarcomas son
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tumores malignos mixtos de las glandulas salivales con componente epitelial y mesenquimal. Las
metastasis cerebrales originadas de este tipo de tumor son extremadamente raras. 2

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS), en la clasificacion publicada para los tumores renales en
pacientes adultos en 2004, ubicé a los nefromas quisticos, tumores mixtos estromales y epiteliales, asi
como a los sarcomas sinoviales, dentro de los tumores mixtos epiteliales y mesenquimales.*3) Montalvo-
Esquivel y otros reportan una serie de ocho casos de carcinosarcomas 0 tumor mixto mulleriano
maligno, los cuales estaban formados por un componente epitelial y otro mesenquimal, ambos
malignos.¥) McCluggage, en 2016, publicé un articulo sobre los tumores mixtos epiteliales y
mesenquimales del utero, en el cual hizo un recuento sobre la clinica, histologia, diagndsticos
diferenciales, asi como sobre el reto que constituye establecer su diagndstico.*> También se recogen
reportes de este tipo de tumores en las mamas y la piel.!61) Martinez y otros reportaron un caso de
carcinoma metaplasico de mama, definido por los estudios de inmunohistoquimica.®

El presente caso neurooncolégico es distintivo por el planteamiento de dos diagndsticos
anatomopatoldgicos (meningioma fibroblastico y sarcoma fibromixoide de bajo grado) antes de arribar
a la conclusion diagndstica por los métodos inmunohistoquimicos. Una limitacion de la presentacion es
la ausencia de las imagenes anatomopatoldgicas. Ademas, en la literatura revisada no hallamos casos
reportados de un tumor maligno con patron mixto epitelial y mesenquimal primario del sistema

nervioso. Esto indica que es un tipo de neoplasia maligna primaria infrecuente del SNC.

CONCLUSIONES

El tumor maligno con patrén mixto epitelial y mesenquimal, de probable origen neuroectodérmico
sarcomatoso del encéfalo, es una enfermedad con un comportamiento agresivo. Imagenolégicamente se
presenta como una masa heterogénea con componente quistico que realza a la inyeccion de contraste.
Anatomopatoldgicamente mediante tincion con hematoxilina-eosina se asemeja a lesiones de bajo grado
de malignidad. Su diagnostico definitivo se realiza mediante técnicas de inmunohistoquimica. Su

localizacion intracraneal es excepcional.
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