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Reporte de caso

Gliosarcoma de fosa posterior
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RESUMEN

El gliosarcoma es una enfermedad de baja frecuencia
de presentacion limitada por lo general al espacio
supratentorial, con un pronostico malo a corto plazo y
con pobre respuesta al tratamiento coadyuvante. Se
presenta un paciente diagnosticado inicialmente por
imagen y estudio histopatolégico como meningioma
anaplasico del angulo pontocerebeloso; sin embargo,
el complemento inmunohistoquimico demostré la
presencia de dos lineas celulares implicadas, la glio-
matosa y sarcomatosa. A nuestro conocimiento sélo
existen tres casos reportados en esta topografia. Se
recalca la importancia del analisis inmunohistoquimico
de las lesiones del sistema nervioso central para mejorar
la calidad de nuestra practica médica.

Palabras clave: gliosarcoma, meningioma anaplasico,
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GLIOSARCOMA OF POSTERIOR FOSSA
ABSTRACT

Gliosarcomais a very rare pathology almost exclusively
seen in the supratentorial space, with a bad prognosis
and limited response to other treatment modalities.

This is a case presentation of a patient with a lesion of
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the cerebellopontine angle initially diagnosed as a
meningioma, however further investigation with
inmunohistochemistry techniques showed two
components, a gliomatous and a sarcomatous. To our
knowledge there are only three cases in the literature.
It is noted to the best of the medical practice in
Neurosurgery the complete analysis of the lesion
including inmuno-histochemical assays.

Key words: gliosarcoma, anaplastic meningioma,
inmunohistochemistry, cerebellopontine angle.

as lesiones de fosa posterior, en particular

las del area del angulo pontocerebeloso, re-

presentan un reto diagndstico, tanto para el
clinico como para el radiélogo, debido primero a los
patrones de presentacién que en muchas ocasiones
son abigarrados y segundo a la carencia en nuestro
medio de métodos diagndsticos mas especificos para
esta topografia como la de resonancia magnéti-
ca (RM), mismo que resulta adn en muchas partes de
México un estudio oneroso y en muchas ocasiones di-
ficil de conseguir.

Otra dificultad que se presenta con este tipo de
lesiones es la carencia de sintomas y signos debi-
do al lento crecimiento de las lesiones, y no es sino
hasta que adquiere un tamafo importante y muy
avanzado, que se logra establecer un diagndstico
topografico’2.

Dentro de las lesiones caracteristicas de esta
regidon se encuentran los neurinomas del acustico,
meningiomas petrosos, petroclivales o del tentorio,
quistes aracnoideos, neurocisticercosis, en muy raras
ocasiones papilomas de plexos coroides o ectopias
coroideas, lipomas, tumores dermoides y epider-
moides, rara vez se piensa en el diagnéstico de un
gliosarcoma'?.
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Este tipo de lesion se considera que tiene dos
componentes, uno glial y otro sarcomatoso, ademas
de presentar una gran invasion tumoral a las pa-
redes vasculares y muy poca diferenciacion. Dentro de
los origenes de estas lesiones se han planteado diver-
sas teorias, tanto de una sola linea celular como de
varias lineas celulares®®. El gliosarcoma corresponde a
menos del 2% de todos los glioblastomas, con un
pico de incidencia de la cuarta a la sexta década de
la vida, edad media de 53 anos, una relacion hombre:
mujer 1.8:1, la presentacion clinica, historia natural y
hallazgos radioldgicos son similares a los glioblasto-
mas primarios®!.

El objetivo del presente manuscrito es el reporte
de un paciente con lesion del angulo pontocerebeloso
diagnosticado inicialmente como meningioma ana-
plasico y se concluyo mediante inmunohistoquimica
la presencia de un gliosarcoma, solo existen a nues-
tro conocimiento tres reportes de casos similares'>'4,

PRESENTACION DE CASO

Paciente femenino de 50 anos de edad, con
hipertension arterial sistémica manejada con enalapril;
sin otros antecedentes de importancia para la enfer-
medad actual. Cinco meses previos a su ingreso refiere
presentar cefalea de inicio occipital que se irradia en
forma holocraneana, de intensidad de leve a modera-
da, sin fendmenos desencadenantes; la cefalea se
acompana de vértigo y un vémito de contenido gas-
trobiliar; tres meses posteriores presenta 5 vémitos de
contenido gastrobiliar en un solo dia, motivo por el
cual acude con médico particular, quién diagnostica
salmonelosis y diabetes mellitus tipo Il, recibiendo tra-
tamiento médico sin referir mejoria. Un mes después
presenta diplopia de ojo derecho y marcha con
lateralizacion hacia la derecha, por lo que es referida
a nuestra institucion. A la exploracion fisica neurol6-
gica se observa papiledema en ojo derecho, latero
pulsién de la marcha hacia la derecha, dismetria y
disdiadococinesia derechas. Se solicita tomografia
computada (TC) simple y contrastada de craneo en la
que se aprecia imagen hipodensa localizada en hemis-
ferio cerebeloso derecho, con discreto efecto de masa
sobre linea media y ligero edema perilesional, con
abombamiento del tercer ventriculo y migracion tran-
sependimaria en astas occipitales, visualizaciéon de
cuernos temporales de los ventriculos laterales;
sin embargo, no se logra visualizar un contraste de fase
entre la lesién y parénquima cerebeloso; a la apli-
cacion del medio de contraste se observa un
reforzamiento uniforme con patrén anular, con areas

hipodensas centrales, edema perilesional y no se
distingue claramente un contraste de fases entre pa-
rénquima y lesion. Esto motivo a la realizacion de RM,
que demostré la presencia de una lesidon extra-axial,
con zonas amplias hipointensas en el ponderado en
T1, hiperintensas en el T2, con reforzamiento significa-
tivo al medio de contraste y desplazamiento de
estructuras cerebelosas y de tallo cerebral, ademas
de mostrar edema perilesional en el ponderado en T2.

La informacién de grupo etareo, género, evolu-
cion y caracteristicas imagenoldgicas sugerian
fuertemente la presencia de una lesion extra-axial de
origen aracnoideo, meningioma petroso, con cambios
de necrosis intratumoral.

Se programa procedimiento quirdrgico para
biopsia excisional, en posicion de banca de parque,
con abordaje retromastoideo derecho. Dentro de los
hallazgos transoperatorios se distingue una durama-
dre de aspecto normal, corteza cerebelosa discreta-
mente palida, se ubica la cisura primaria cerebelosa y
se procede, bajo magnificacion de microscopio quirdr-
gico al desplazamiento de la superficie petrosa del
cerebelo, cambiando la angulacion del microscopio
para permitir un acceso medial y perpendicular al pla-
no de la lesion, al llegar a limite tumoral se observa
capsula tumoral gruesa, muy vascularizada, violacea
con un plano de clivaje bien definido, se realiza capsu-
lotomia mediante coagulacién bipolar y se obtiene
material intratumoral que asemeja al contenido de un
glioblastoma multiforme, se hace una citorredu-
ccién tumoral y se envia muestra a histopatologia
como definitiva, ya que persistia la idea de menin-
gioma se catalogd como una exéresis grado IV de
Simpson.

El resultado histopatoldgico inicial reporta le-
sién con patron fibroblastico con pleomorfismo nuclear
y celular, altamente indiferenciado, con extensas areas
de necrosis y neovascularizacion (figura 1 ay b), se su-
giere complementacién inmunohistoquimica misma
que resulta positiva para la proteina glial fibrilar acida
(GPAF) figura2 ayb.

Después se da radioterapia holocraneal, re-
cibiendo 10 Gy con fraccionamiento convencional,
descansando 3.5 semanas y nuevamente se dan 30 Gy
con técnica de hipofraccionamiento en 10 sesiones.

DISCUSION

El gliosarcoma es una rara neoplasia primaria
del sistema nervioso central clasificado por la Organi-
zacién Mundial de Salud (OMS) como una variante del
glioblastoma grado IV. Feigin y Gross fueron los prime-
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Figura 1a: Gliosarcoma. Células fusocelulares de citoplasma escaso y
claro, nucleos de forma y tamafio variable, con disposicion en haces
longitudinales. Técnica de hematoxilina y eosina, aumento de 40 x
0.61.

Figura 1b. Gliosarcoma. Area de diferenciacion glial, con células
ovoides, redondas, con citoplasma vacuolado y proliferacion
glomeruloide de los vasos sanguineos. Técnica de hematoxilina y eosina,
aumento de 40 x 0.61.

ros en describir que el gliosarcoma se puede originar
de la transformacién neoplasica de los vasos sangui-
neos en un glioblastoma preexistente. Recientemente
la inmunohistoquimica y los estudios genéticos apo-
yan esta teoria, sugiriendo un origen monoclonal para
los componentes histolégicos™ .

Fue aislado por Feigin y Gross en 1955, Rubins-
tein 1956, y Feigin, et al, 1958. El término fue utilizado
ya por Stroebe (1895), y como tal se ha venido repi-
tiendo en la bibliografia sobre el tema'™.

Sometido a distintos criterios diagndsticos, el
gliosarcoma tiene una incidencia muy variable seguin
los autores, con 1.2% en algunas series (Feigin, 1958;
Kochi y Budka, 1987), 1.8% (Jellinger, 1965), 8%
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Figura 2a: Gliosarcoma. Areas de diferenciacion glial y fibroblastica.
Tinciéon de hematoxilina y eosina, aumento de 10 x 0.25.

Figura 2b: Gliosarcoma. Area de diferenciacion glial, con positividad
intensa intracitoplasmica. Técnica de inmonoperoxidasa para protei-
na glial fibrilar acida. Aumento de 40 x 0.61.

(Morantz, 1976)°.

Gran parte de los parametros bioldgicos se co-
rresponden con los glioblastomas, de los que en su
mayor parte el gliosarcoma no es mas que una varian-
te. Por ello las edades se sobreponen con enfermos
entre 37 y 68 anos', y entre 18 y 70 anos (Slowik et
al, 1985), con picos de predominio entre 40 y 50 afnos,
por lo general de localizacion supratentorial''.

Macroscépicamente, el gliosarcoma reproduce
la imagen del glioblastoma, con zonas de consisten-
cia baja, rara vez quisticas, sembradas de areas
hemorragicas y necréticas. Debido al componente
conjuntivo, se suman zonas mas consistentes y excep-
cionalmente zonas gelatinosas o mucoides'.

La caracteristica imagen microscépica del glio-
sarcoma depende de la asociacion de areas de
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glioma y sarcoma, mas o menos entremezcladas. En
ocasiones ambas zonas estan relativamente delimita-
das, aunque nunca forman focos independientes.
Otras veces, la imbricacion de unas y otras estructu-
ras es tan intima, que obliga a la practica de técnicas
especiales para separar el componente mesenquimal
del componente glial’.

El gliosarcoma es con frecuencia un glioblas-
toma asociado a fibrosarcoma, puede explicarse por
la proliferacién vascular exagerada o fibrosis peri-
vascular estimulada por el glioblastoma multiforme, son
tumores de adultos, tan malignos como los glio-
blastomas'.

La teoria monoclonal fue propuesta en un inicio
por Biernat, quien demostré mutaciones idénticas del
p53 en las dos areas del tumor*. Subsecuentemente,
Boerman, et al, describieron alteraciones genéticas
para los dos componentes del tumor, utilizando la hi-
bridacién gendmica, hibridacion con fluorescencia in
situ y analisis citogenético®. Reis, et al, analizando el
perfil genético de 19 pacientes con gliosarcoma, han
encontrado mutaciones idénticas de tumor neuro-
ectodérmico primitivo (TNEP), acumulacién nuclear de
p53, delecion de p16 y la amplificacién de CDK4 en
ambas areas tumorales’.

Recien, Actor, et al, han reportado que el 57%
de las alteraciones cromosémicas encontradas por hi-
bridacién gendémica de ocho gliosarcomas fueron
compartidos por ambos componentes. Estos autores
también han detectado mutaciones idénticas en el
p53, tanto en areas gliales como sarcomatosas, en 13
de 38 pacientes?.

El origen neurodglico del componente neuroec-
todérmico del gliosarcoma se apoya en estudios
ultraestructurales con demostracién de gliofilamentos®.

También, por medio de cultivo de tejidos se ha
demostrado el doble patrén de crecimiento glioma-
toso y sarcomatoso®.

Los estudios inmunohistoquimicos han demos-
trado positividad a la GFAP en las areas gliomatosas,
que contrasta violentamente con la negatividad de las
areas sarcomatosas?'.

El diagnéstico diferencial del gliosarcoma se
plantea, en primer lugar, con los glioblastomas con
vasos en especial proliferantes. Un segundo problema
esta representado por los glioblastomas que inva-
den la aracnoides. En estos casos se desarrolla, con
frecuencia, una intensa fibrosis en las envolturas
meningeas, la cual penetra en el tumor, pudiéndose
observar tanto vasos como focos de fibroblastos.

Un caso en especial conflictivo es la diferencia-
ciéon entre el gliosarcoma y los gliomas con amplias

zonas necréticas, cuando éstas estan siendo organiza-
das por un tejido de granulacién que a veces puede
ser extraordinariamente activo. El criterio mas Util es la
busqueda del componente inflamatorio, que no suele
faltar en estos casos. La diferenciacion con el xanto-
astrocitoma pleomérfico, es dificil, en particular
cuando en este Ultimo el componente mesenquimal es
muy acusado

El prondstico de los gliosarcomas se confunde
con el del glioblastoma y también es muy desfavora-
ble. Desde las primeras comunicaciones, se ha
conocido que el gliosarcoma es una de las neoplasias
intracraneales con mayor capacidad para desarrollar
localizaciones extracraneales. La escasa frecuencia
absoluta de estas Ultimas depende de la rareza del
tumor primitivo, pero en analisis de las series exclusi-
vamente formadas por gliosarcomas, el nimero de
casos con metastasis es llamativamente alto. Se han
descrito metastasis en los ganglios linfaticos cervica-
les en la que las metastasis presentaban las dos fases
del tumor inicial o solo la fase fribrosarcoma-tosa®.
Otras localizaciones menos frecuentes son el pulmén,
higado, glandulas adrenales y vértebras®. Un caso
poco comun e inusual es el desarrollo de un sarcoma
en el lecho quirdrgico de un glioma previo®.

CONCLUSION

La baja frecuencia de estas lesiones favorece a
su pobre sospecha clinica y radioldgica al presentar-
se como lesion supratentorial; sin embargo, en esos
casos selectos la diferencia es con el glioblastoma
multiforme o con xantoastrocitoma pleomorfico” 22, al
tratar con lesiones ubicadas en el angulo pontocere-
beloso esta sospecha disminuye, ya que la impresion
diagnostica inicial es cualquier otro tipo de lesion que
no necesariamente implica malignidad histologica,
como lo es el meningioma o cualquier otra lesion ex-
tra-axial, esto basado en la opinién de un grupo de
cuatro neurocirujanos de experiencia y siete residentes
de neurocirugia.

A diferencia de lo expuesto por Meis, et al, este
caso nos presenta una dificultad diagnostica sig-
nificativa, con lesiones extra-axiales del angulo
pontocerebeloso, como neurinomas y meningiomas.

Es evidente que la conducta quirtrgica no debe
variar en cuanto a la calidad de la misma; no obstan-
te, los hallazgos transoperatorios de una lesion de
estas caracteristicas pueden aumentar con mucho la
morbilidad y mortalidad del paciente, debido a la di-
ficultad de la diseccién de los planos por la gran
reaccion fibrosa peritumoral’®2?, por lo que sugerimos
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sea considerado dentro de la planeacion quirdrgica de
cada caso en particular por la posibilidad de utilizar
auxiliares como aspirador ultrasonico y/o laser.

En nuestro medio las pruebas especiales de
diagndstico histopatoldgico son dificiles de conseguir
y de elaborar debido a los altos costos; sin embargo,
deben realizarse de rutina ante la presencia de lesio-
nes que sugieren malignidad y asi aumentar el
conocimiento y el indice de sospecha de tumores
del sistema nervioso central.

La evaluacién cuidadosa de cada caso en par-
ticular asegura una mayor calidad en el servicio que
prestamos y permite disminuir la morbilidad y morta-
lidad asociada a nuestra especialidad, ademas de
incrementar el indice de sospecha en lesiones que son
relativamente poco frecuentes.
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