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Sarcomas cerebrales en adultos
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RESUMEN

Los sarcomas cerebrales son tumores muy raros corres-
ponden al menos del 1 % de tumores primarios y al 5
a 15% de los tumores de cabeza y cuello. Objetivo:
conocer la prevalencia de los sarcomas cerebrales en
una Instituciéon de concentracién. Material y métodos:
en el departamento de neuropatologia revisamos los
sarcomas cerebrales de 1990 a 2006. Se revisaron
expedientes y laminillas tefidas H&E. Se correla-
cionaron los hallazgos clinico patolégico. Resultados:
estudiamos 35 casos de sarcomas cerebrales de los
cuales 32 (91.4%) fueron primarios y 3 fueron
metastaticos(8.6%). La edad fue de 16 a 83 anos
(media de 45.9), 16 casos fueron mujeres (45.7%) y 19
hombre (54.3%). Por tipo histolégico fueron:
fibrosarcoma 11(31.4%), reticulo sarcoma 5 (14.3%)
meningosarcoma 4 (11.4%) osteosarcoma, histiocitoma
fibroso maligno y rabdomiosarcoma fueron 3 (8.6%),
condrosarcoma y liposarcoma 2(5.7%), tumor de
Edwing y schwanoma maligno 1(2.9%). Exerésis parcial
se realiz6 en 14(40%), casos exerésis total en 18 casos
(51.4%). Recidivas se presentaron en 22 casos (62.9%),
radioterapia se les dio a 24(68.6%) y quimioterapia a
11(31.4%) la evolucion final de los pacientes fue: con
mejoria clinica en 17 casos (48.6%), igual en 9(25.7%)
y empeoramiento en 9(25.7%) y 6 (17.1%) dieron
metastasis. No hubo relacién entre exerésis total y la
recidiva (p=0.631) ni con la evolucion final de pacientes.
Conclusiones: en general, los sarcomas no presentan
predileccion por sexo ni tienen distribucion por edad
dependiendo del tipo histolégico; sin embargo, hay
tumores caracteristicos de ciertas edades. Por
localizacién en su mayoria son supratentoriales.

Palabras clave: sarcomas intracerebrales, tratamiento,
recidivas, evolucion.

ADULTS CEREBRAL SARCOMA
ABSTRACT

Brain sarcomas are very rare tumors which correspond
to the <1% of primary tumors and 5-15% of the head
and neck tumors. Objective: access the prevalence of
brain sarcomas in a single institution. Material and
methods: In the neuropathology department, we
checked the brain sarcomas of 16 years, between 1990
and 2006. Files were checked and the slides were H&E
stained. The clinical-pathological findings were
correlated. Results: we studied 35 cases of patients
histopathologically diagnosed as brain sarcomas, from
which 32 (91.4%) were primary from the nervous system
and 3 were metastatic (8.6%). The age was from 16 to
83 years (45.9), 16 cases were women (45.7%) and 19,
men (54.3%). Due to the histological type they were:
fibrosarcoma 11 (31.4%), reticulo-sarcoma were 5
(14.3%) meningosarcoma were 4 (11.4%) osteosarcoma,
malignant fibrous histiocytoma and rhabdomyo-
sarcoma were 3(8.6%), chondrosarcoma and
lyposarcoma were 2 (5.7%), Edwing tumor and
malignant shwannoma were 1 (2.9%). Relapses were
presentin 22 cases (62.9%), radiotherapy was given to
24 (68.6%) and chemotherapy to 11 (31.4%). The final
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evolution of the patients was: with clinical improvement
in 17 cases (48.6%), no improvement in 9 (25.7%) and
worsening in 9 (25.7%) and 6 (17.1%) had metastasis.
There was no relation between total Exerésis and relapse
(p=0.631), or with the final evolution of patients.
Conclusion: In general, sarcomas have no predilection
for .pender and present an age distribution depending
on the histological type, however, there are
characteristic tumors for certain ages. Because of its
location, most of them are supratentorial.

Ked works: intracranial sarcomas, treatment, recu-
rrence, evolution.

bbot y Kernohan en 1943; reconocen a los

sarcomas cerebrales como neoplasias deriva-

das o morfologicamente parecidas a tejido
conectivo haciendo un especial énfasis que producian
o contenian fibras de colageno vy fibras de reticulina'.
En este estudio consideraban principalmente al tumor
de células reticulares, al reticuloendotelioma, sarcoma
primitivo sarcoma alveolar, sarcoma magnocelular,
fibromixtoma y principalmente al fibrosarcoma dentro
de los sarcomas cerebrales', su clasificacion estaba
basada enfocada en la presencia de fibras de reticu-
lina, pero por desgracia se sobreponian diferentes
patrones histoldgicos’.

Christensen y Lara en 1953 proponen separar a
sarcomas intradurales de intramesenqui-matosos, ha-
ciendo énfasis en entidades histoldgicas diferentes y
acufnen el término de fibrosarcomas poliformocelu-
lares?.

Zllch en 1957; eliminod dentro de la clasificacion
de sarcomas cerebrales a meduloblastomas, glioblas-
toma y meningiomas, ademas reitera el termino de
sarcoma en 5 tipos o categorias de tumores derivadas
de fibras de reticulina: el sarcoma difuso de las
meninges, los sarcomas difuso de los vasos sangui-
neos (sarcoma adventicial) sarcoma circunscrito a
aracnoides y cerebelo, sarcoma circunscrito de vasos
sanguineos (sarcoma mostruocelular y fibrosarcoma
de dura, y reconocen que existia una transformacién
gradual entre fibrosarcoma de la dura y meningioma
sarcomatoso?.

Kernohan y Uihlein en 1962; prefieren el término
de sarcoma de células gigantes al de sarcoma
monstruocelular de Zilch; ademas distinguen a los
hemangiopericitomas y reticulosarcomas de glio-
mas*s.

La clasificaciéon de los sarcomas fue dada recién
por Lucien Rubistein en 1991; quien separa de manera
definitiva a meduloblastomas desmoplasico y glioblas-
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toma multiforme de los sarcomas y se cambia el tér-
mino de sarcomas polimorfocelulares por el de
pobremente diferenciados en el cual entran un sin na-
mero de tumores®’8,

La Organizacién Mundial de la Salud (OMS) en
1979, trata de unificar criterios y realiza la primera cla-
sificacion propuesta por un grupo de neuropatélogos
encabezados por Paulus W y Lucien Rubinsteing.
Clasificandolos en pobres, moderadamente o intensa-
mente productores de fibras de reticulina. Fue hasta
1991; que se les dio un capitulo aparte dentro de los
tumores cerebrales como “sarcomas meningios prima-
rios”. Estos fueron definidos como tumores de nifos
que se diseminaban con rapidez por el liquido
cefalorraquideo, formado por células redondas o alar-
gadas de escaso citoplasma que eran positivos
principalmente para vimentina®2,

La incidencia de los sarcomas es de 1500 casos
nuevos al ano; es decir 2.5 por 100 000 habitantes’.
Los sarcomas son por lo general tumores malignos
que infiltran, recurren localmente y tienden a metas-
tatizar en menos del 20%? y se localizan por lo general
en las extremidades inferiores, en particular en el tobi-
llo, seguido por el tronco, cabeza, cuello y abdomen
(retroperitoneo, omentum o mediastino)?®.

Los sarcomas de cabeza y cuello representan el
5 al 15% de los sarcomas en adultos, siendo menos
del 1% de las neoplasias que se originan en cabeza y
cuello. Los sarcomas intracraniales se presentan a cual-
quier edad; sin embargo, hay tumores caracteristicos
de ciertas edades; por ejemplo, rabdomiosarcoma
afecta principalmente a ninos, mientras en condrosar-
coma e histiocitoma fibrosos maligno (HFM) se
presentan sobretodo en los adultos.

En el caso del sistema nervioso, son mas
comunes los tumores originados en las meninges, aun-
que también pueden originarse en el parénquima o en
plexo coroides. Su localizacién es supratentorial en su
mayoria; sin embargo, los rabdomiosarcomas son por
general infratentoriales. El condrosarcoma se localizan
por lo regular en la base de craneo, lipomas en la li-
nea media; asi como en la cara anterior del cuerpo
calloso y angulo cerebelopontino, mientras que sélo
en pocos casos se presentan intraventriculares®.

Los sarcomas cerebrales se asocian a sin-
dromes familiares; como neurofibromatosis, el
retinoblastoma, y al sindrome de Lifraumeni. Estos
sindromes usualmente se han asociado a tratamiento
con radioterapia por otros tumores y a traumatismo
cranioencefalico. En este estudio se reviso la inciden-
cia de los sarcomas cerebrales en el Instituto Nacional
de Neurologia y Neurocirugia Manuel Velasco Suarez,
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16 anos del archivo de neuropatologia.
MATERIAL Y METODOS

Se realizé un estudio retrospectivo, descriptivo,
observacional y transversal en el servicio de neuropa-
tologia del Instituto de Neurologia y Neurocirugia
(INNN) en la Cd. de México. Se seleccionaron los ca-
sos con diagndstico histopatolégico de sarcoma
cerebral, se revisaron biopsias en un periodo de 16
anos que comprendié de enero de 1990 a diciembre
del 2006, de los cuales se revisaron los expedientes
clinicos, radioldgicos e histoldgico de cada caso.

Los datos clinicos obtenidos fueron: sexo, edad,
antecedentes heredo familiares (neopléasias), patolo-
gias asociadas (tumores benignos, malignos, cardio-
patias, neumopatias, infecciosas, neurofibromatosis,
antecedente de enfermedad de Von Hippel Lindau,
enfermedades crénico degenerativas, reumatolégicas
entre otros), sintomas clinicos, tiempo de evolucion,
localizacion del tumor, tipo de invasion, tipo histolo-
gico, metastasis, recidivas, tratamiento (cirugia, radio-
terapia, quimioterapia) y evolucion final de pacientes.

Histol6gicamente se revisaron laminillas tehidas
con tincidon hematoxilina y eosina del archivo de
neuropatologia, las cuales fueron valoradas por dos
patologos.

A través de los datos obtenidos en este estudio,
se realizé estadistica descriptiva simple, obteniendo
medias, porcentajes y X2. Se consideré como valor
significativa a la p=.005.

RESULTADOS

Estudiamos 35 casos de pacientes diagnostica-
dos histolégicamente como sarcomas cerebrales, de
los cuales 32 casos (91.4%) fueron primarios del siste-
ma nervioso y solo tres casos fueron metastaticos
(8.6%). El rango de edad de presentacién fue de 16 a
83 anos con una media de 45.9 anos, 16 casos fueron
mujeres (45.7%) y 19 hombres (54.3%). Por tipo
histoldgico fueron: 11 casos fibrosarcomas (31.4%) (fi-
gura 1a), 5 reticulo sarcomas (14.3%)(figura 1b) cuatro
meningosarcomas (11.4%)(figura 1c) tres casos de
osteosarcomas (figura 1d), histiocitomas fibroso malig-
nos 3 casos (8.6%), la edad de presentacién fue de
50.67 afos = 28.04 (figura 2a) y tres rabdomio-
sarcomas (8.6%)(figura 2b), tres de condrosarcoma
(figura 2c) y liposarcoma 2 (5.7%). Un tumor de
Edwing y un shwanoma maligno (2.9%)( figura 2d) .

En lo referente a la invasion a tejidos adyacen-
tes: siete fueron al parenquima cerebral (20%), 7
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Figura 1. Aspecto histolégico de sarcomas. a. Fibrosarcoma (H&
Ex40). b. Reticulo sarcoma(H& Ex20). c. Meningosarcoma
(H&Ex40). d. Osteosarcoma con presencia de células gigantes y ma-
terial osteoide (H& E x20).

Figura 2. Aspecto histolégico de los sarcomas. a. Histiocitoma fibroso
maligno que muestra abundantes células gigantes de tipo Tuton
(H&Ex20). b. Rabdomiosarcoma muestra células alargadas con cito-
plasma con diferenciacion midgena (H& Ex40), c. Condrosarcoma
muestra atipias celulares en una matriz condromatosa (H& Ex40) y en
swanomas maligno (H& Ex40).

intradural (16.1%)(p=.012), 14 extradural (40%)
(p=.003*). La invasién a senos fue en un caso y al
macizo facial también fue en un caso (2.9%), la inva-
sion al oido fue en dos casos (5.7%) v la invasién ésea
y al muasculo en un caso (2.9%).

Por localizacion encontramos; en 9 casos al
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frontal (25.7%)(p=0.002), ocho en parietal (22.9%)
ocho en temporal (22.9%), cinco en occipital (4.4%),
dos en cerebelo (5.7%), en 11 casos fueron intrame-
dulares (espinales) (31.4%).

En la localizacion topografica fueron: 20 en el
lado izquierdo, (57.1%), del lado derecho siete (20%)
y sobre la linea media fueron ocho (22.9%) ( tabla 1).

En los datos clinicos: hidrocefalia, la presenta-
ron 30(35.7%) (p=.023*), 18 con déficit motor (51,4%),
en 19 casos déficit sensitivo (54.3%) (p=.000%), en
31casos con afasia motora (88.3%)(p=0.44) en 34 con
afasia sensitiva (97.1%). En 30 casos con afeccién a

Tabla 1. Caracteristicas clinicas de los pacientes con sarcomas cere-
brales.

Clinicas generales N=36 %
Edad 16-83 afios
Tumores primarios de SN 32 92.8
Tumores metastaticos a SN 3 8.6
Femenino 16 45.7
Masculino 19 54.3
Género
Frontal 9 25.7
Parietal 8 22.9
Temporal 8 229
:5 Occipital 5 14.3
é Cerebelo 2 5.7
s Médula 11 314
Senos paranasales 1 2.9
Supraclavicular 1 2.9
8 Izquierdo 20 57.1
3 Derecho 7 20
Linea media 8 229
Intraparenquimatosa 7 20
Intradural 6 1741
Extradural 14 40
Senos paranasales 1 2.9
‘-g Oidos 1 2.9
= Macizo facial 1 2.9
Cutanea 1 29
Osea 1 2.9
Musculo 1 2.9

Patologias asociadas
Infeccion 5 14.3

Cardiopatias 3 8.6
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pares craneales (85.7%) y sindrome cerebeloso en 31
casos (88.6%) (tabla 2) etc.

La exerésis parcial se realiz6 en 14 casos (40%),
la exerésis total en 18 casos (51.4%), las complicacio-
nes quirdrgicas fueron principalmente: infeccion en la
herida quirdrgica en 6 (17.1%), neuroinfeccion en 5 ca-
s0s (14.4%) y hemorragias en 3 casos (tabla 2).

Tabla 2. Caracteristicas quirtrgicas de los pacientes operados de sar-
coma cerebral.

Caracteristicas del tratamiento y sus complicaciones

# %
Derivacién ventriculo peritoneal 3 8.6
‘% Exéresis parcial 14 40
5 Exéresis total 18 51.4
Complicaciones

Urinarias 1 2.9
Pulmonares 4 11.4
Dafo a nervios craneales 5 14.3
Hematoma 3 8.6
Cardiacas 2 5.7
Infeccién de la herida quirrgica 6 1741
IFLCR 1 2.9
Sangrado tubo digestivo 2 5.7
Muerte 0 0
Metastasis 6 17.1
Recidivas 22 62.9

Tratamiento coadyuvante
Radioterapia 14 40
Quimioterapia 1 2.9
Radioterapia-quimioterapia 10 29

En lo referente a conducta bioldgica, 22 casos
recidivaron (62.9%) (p=.000%). Tratamiento comple-
mentario con radioterapia fue en 24 pacientes (68.6%)
y con quimioterapia en 11 pacientes (31.4%). 17 casos
evolucionaron con mejoria clinica (48.6%), sin cam-
bios en nueve pacientes (25.7%) y nueve empeoraron
(25.7%). No hubo relacion entre exerésis total y la
recidiva (p=0.631) ni con la evolucion final de los
pacientes (tabla 2).

Las metastasis a otros 6rganos se presentaron
en seis casos (17.1%), dos fueron a pulmén, y cuatro
espinales (tabla 3). Ninguno present6 metastasis
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ganglionares. Histolégicamente el histiocitoma fibroso
maligno y el fibrosarcoma dieron metastasis.

La muerte es un dato que no se consider6 de-
bido a que en la mayoria de expedientes clinicos no
se mencionaba, por lo que este dato se excluyo del
estudio.

Los detalles de los casos estudiados por sinto-
matologia y por tipo histolégico se encuentran en la
tabla 3.

DISCUSION

Los sarcomas por lo general son tumores poco
frecuentes y mas aun en el SNC. Son escasas las
series publicadas hasta el momento en la literatura
mundial, una de las series mas grandes es de Olivei-
ra de 18 casos. En un estudio realizado en la Clinica
Mayo en el periodo comprendido de 1959 a 1999, los
sarcomas de SNC corresponden al 0.7% de tumores
cerebrales de un total de 10,065 tumores cerebrales™.
En esta serie 18 fueron diagnoésticados como
sarcomas, de los cuales 6 fueron fibrosarcomas, 6
HFM, y 5 fueron no clasificados o diagnosticados
como sarcomas indiferenciados. Remco, et al y
Oliveira', reportaron que el fibrosarcoma es el sarco-
ma cerebral mas frecuente tanto en ninos como en
adultos.

En nuestra serie el fibrosarcoma fue también el
tumor mas frecuente (31.4%). Sin embargo, en la se-
rie de Bree R, et al'” muestran que el histiocitoma
fibroso maligno fue el tumor mas frecuente.

En general, los sarcomas no presentan predilec-
cion por sexo y tienen una distribucion por edad,
varian dependiendo del tipo histologico. Algunos tipos
como rabdomiosarcoma y reticulosarcoma son mas
frecuentes en ninos que en adultos. La edad de pre-
sentacion varia entre los tres anos hasta los 63 afos y
clinicamente no son indistinguibles de los demas tu-
mores cerebrales. El diagnostico se hace mediante el
estudio histolégico. En la serie de Oliveira, et al'®, 15
casos fueron en cerebro y dos en cerebelo y uno
espinal.

Las exéresis parciales ocurrieron en el 40% de
los casos (14/35). Esto se puede explicar debido a que
sarcomas al crecer localmente empiezan a comprimir
estructuras adyacentes causando reaccién inflamatoria
que contribuye a la formacién de pseudocapsula de
tejido neoplasico e inflamatorio que crece a lo largo
y necesita ser resecado con limites quirtrgicos am-
plios; sin embargo, en el sistema nervioso, estos
limites no pueden ser resecados tan amplios debido
a que invadiriamos al tejido de funcién.

La mayoria de los sarcomas no presentan sig-
nos ni sintomas especificos; estos varian dependiendo
del tamano del tumor y su localizacion, no asi de su
estirpe histoldgica; esto debido a que la mayoria de
los sarcomas son tumores de crecimiento lento pue-
den pasar como masa asintomatica y dar manifesta-
ciones clinicas tardias con afeccién neurologica hasta la
compresion de estructuras adyacentes, expresandose
en sintomatologia secundaria a la afeccion de estas
estructuras, tales como un sindrome de craneo
hipertensivo, déficit motor y sensitivo, los cuales fue-
ron los sintomas mas frecuentes encontrados en
nuestros casos, a diferencia de lo reportado por de
Bree R, et al '” que en un 65 a 95% de los casos re-
fieren dolor.

La mayoria de los sarcomas dan metastasis a
ganglios linfaticos y a pulmoén por via hematogena; de
Bree, et al '” en su serie reportan que las metastasis
fueron principalmente a retroperitoneo, seguido de la
faringe, médula y cuello®2°. En estos casos, solo seis
(17.1%) dieron metastasis, dos a pulmon y cuatro a
médula espinal, que podrian considerarse sobre todo
como diseminacion a través del liquido cefalorra-
quideo.

La recurrencia de estos tumores es frecuente, de
Bree, et al '°, reportan en su serie recurrencia hasta en
55%, en nuestra serie la recurrencia se presenté
en 62.9% (22/35) y no encontramos relacién entre el
tipo de exéresis realizada y recurrencia ni con la evo-
lucién final de los pacientes. La recurrencia o recidivas
en la serie de Oliveira, et al'® fue del 52% con un se-
guimiento a 5 anos de las cuales 28% correspondieron
a lesiones de alto grado y 83% a lesiones de bajo gra-
do®. En nuestros casos la recidiva ocurrid en 22 casos
(62.9%) (p=.000%) y no hubo relacion entre exéresis
total y recidiva (p=0.631). Los autores no dividimos los
casos entre bajo o alto grado, sélo los clasificamos
por estirpe histoldgica.

Histoldgicamente los sarcomas cerebrales son
similares a los encontrados en partes blandas y en
otros 6rganos e incluso con los de tipo metastatico y
se les denomina seglin su componente primario; por
vasos sanguineos, estroma, presencia de hueso, car-
tilago, tejido adiposo, musculo etc®. Las células de
estos tumores pueden ser de células redondas, claras,
alargadas o grandes. El diagnostico diferencial es
dificil pues todos pueden presentar patrén histolégico
semejante, por lo que la inmunohistoquimica se ha
convertido en el elemento diagnéstico mas importante;
sin embargo, hay tumores que comparten marcadores
tanto por inmunohistoquimica como por ultraes-
tructura'®".
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Los diagnésticos diferenciales mas importantes
de los sarcomas de sistema nervioso central son el
gliosarcoma (tumor de células alargadas) y medulo-
blastoma (tumor de células redondas) que son de
diferente etiologia'®2°. El grado histologico de los
sarcomas esta dado de acuerdo al nimero y tipo figu-
ras de mitosis, de las atipias y pleomorfismo celular'®2°.

En el caso de las células gigantes son caracte-
risticas del HFM; pero también se pueden observar en
sarcoma osteogénico, y meningosarcoma’ ¢,

El sarcomas en meninges es comun tanto en
ninos como en adultos, el tipo histologico mas fre-
cuente en meninges es el hemangiopericitoma,
seguido del leiomisarcoma que se presentan en nifos
inmunosuprimidos generalmente'®2,

Por otro lado los meningosarcomas son tumo-
res altamente malignos y debemos diferencialos con
el meningioma anaplasico y/o sarcomatoide, el
gliosarcoma o cualquier otro tipo de sarcoma de par-
tes blandas'®?°, En esta serie sélo 4 casos (11.4%)
fueron sarcomas meningeos.

El sarcoma osteogénico generalmente se pre-
senta en la mandibula, en hombres anosos y asocian
a la enfermedad de Paget®. En esta serie fueron 4 ca-
s0s (11.4%) y ninguno estuvo asociado y/o originado
de enfermedad de Paget.
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