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RESUMEN

El sarcoma primario intracraneal, es un tumor mesenguimal no meningoteliales de diferenciacién incierta, aunque son
similares a sus contrapartes de tejidos blandos, se encuentran regularmente en el SNC.! Generalmente se reportan como
metdstasis de sarcomas extracraneales, siendo la presentacidn en el sistema nervioso central muy rara. Asimismo, la
representacion radioldgica de este tumor se ve limitada por los pocos casos reportados en la literatura internacional,
sobre todo en la poblaciéon pediatrica. Se presenta una serie de 4 casos de pacientes pedidtricos menores de 8
afos procedentes de Lima - Peru, quienes presentan cefalea intensa de inicio subito asociado a vomitos continuos,
en algunos con signos de focalizacidn o cuadro convulsivo. Los estudios de resonancia magnética mostraron en
suU mayoria una extensa lesidon expansiva tumoral de aspecto sdélido con engrosamiento y realce dural, localizados
en la regidn supratentorial el 75% de los casos y de distribucidon periférica. Estas lesiones presentaron restriccion
al estudio de difusién y artefacto de susceptibilidad magnética de distribucion periférica y central, sugerente de
sangrado no reciente, con extension intraparenquimal y con signos de hidrocefalia. Debido a que es una patologia
extremadamente rara con escasa publicaciones a nivel mundial, es importante la presentacidén de estos casos para
ampliar la descripcion radioldgica y reducir los diagndsticos diferenciales, para determinar su manejo quirdrgico y sus
controles posteriores debido a la alta tasa de recurrencia.
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ABSTRACT

Primary intracranial sarcoma, is a non-meningothelial mesenchymal tumor of uncertain differentiation, although
similar to its soft tissue counterparts, it is regularly found in the CNS. They are generally reported as metastases from
extracranial sarcomas, with presentation in the central nervous system being very rare. Likewise, the radiological
representation of this tumor is limited by the few cases reported in the international literature, especially in the
pediatric population. A series of 4 cases of pediatric patients under 8 years of age from Lima - Peru is presented, who
present sudden onset intense headache associated with continuous vomiting, in some with signs of focalization or
convulsive symptoms. The magnetic resonance studies mostly showed an extensive expansive tumor lesion with a
solid appearance with thickening and dural enhancement, located in the supratentorial region in 75% of the cases and
peripheral distribution. These lesions presented restriction to the diffusion study and magnetic susceptibility artifact
of peripheral and central distribution, suggestive of nonrecent bleeding, with intraparenchymal extension and with
signs of hydrocephalus. Because it is an extremely rare pathology with few publications worldwide, it is important to
present these cases to expand the radiological description and reduce the differential diagnoses, to determine their
surgical management and subsequent controls due to the high rate.
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Introducciéon

El sarcoma primario intracraneal, es un tumor
mesenguimal no meningoteliales de diferenciacion
incierta, segun la clasificacion de tumores del SNC de
la organizacion mundial de la salud, aunque es similar a
sus contrapartes de tejidos blandos, cualquier parte del
cuerpo puede verse afectada! Generalmente se reportan
como metastasis de sarcomas extracraneales, siendo
la presentacion en el sistema nervioso central muy rara.
Asimismo, la representacion radioldgica de este tumor se
ve limitada por los pocos casos reportados en la literatura
internacional, sobre todo en la poblacion pediatrica.

En el 2018, Koelsche et al propuso un nuevo tipo
histolégico de sarcomas intracraneales primarios, el
sarcoma de células fusiformes con caracteristicas
similares a las del rabdomiosarcoma. Tal como lo describe
su nombre, son células tumorales en forma de huso
o células con caracteristicas inmunohistoquimicas al
rabdomiosarcoma.?

En el 2019, Zhang et al describid una serie de 16
casos de sarcomas sinoviales intracraneales localizados
en la regidn supratentorial (81%), infratentorial (12.5%) vy
en ambas regiones (12.5%) siendo menos frecuente su
presentacion en pacientes pedidtricos (37.5%). Asimismo,
es importante destacar entre sus caracteristicas
radioldgicas, la presencia de contenido hemorrdgico
periférico, el moderado edema perilesional y el realce
dural adyacente.®

El diagndstico diferencial incluye tumores extraaxiales
como hemangiopericitoma o meningioma atipico, asi
como lesiones intraaxiales, como tumor neuroectodérmico
(PNET), ependimoma anaplasico y glioma de alto grado.?
En comparacidon con otras variantes de sarcomas, el
sarcoma primario intracraneal es agresivo y tiene un
alto indice de metastasis.> El tratamiento de eleccion es
la reseccién quirlrgica radical, seguida de radioterapia
y quimioterapia adyuvantes, independientemente de la
extension de la reseccién del tumor.®

A continuacion, se presentan 4 casos de sarcomas

primarios intracraneales en pacientes pediatricos
procedentes de Lima - Peru.
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Caso Clinico N°1

Paciente pediatrico de sexo femenino, de 04
afnos, natural y procedente de Lima, Perd. La madre
refirid que la paciente no presentd antecedentes de
enfermedades como leucemias, linfomas, ni otras
neoplasias.

Paciente ingresd por el servicio de emergencia de
la Clinica Internacional, sede San Borja, con tiempo
de enfermedad de 08 dias, caracterizado por dolor
ocular izquierdo asociado a cefalea persistente y
vomito continuo, a la exploracion fisica se observd
paciente despierto e irritable, con escala de Glasgow
15, pupilas isocdricas y reactivas. Los examenes
de laboratorio al ingreso revelaron los siguientes
resultados: Hemoglobina: 11.9 g/dL; leucocitos: 14610/
mm?3, neutrofilia 66%, creatinina: 0.25 mg/d|, urea: 23,
glucosa: 104 mg/dl.

En el estudio de resonancia magnética de encéfalo
se evidencié una extensa lesion de tipo masa, de
aspecto extraaxial, intracraneal, localizada en laregién
temporal izquierda, dimensién aproximada de 4.5 x
5.6 x 3.7cm de longitud transversal, anteroposterior
y cefalocaudal respectivamente presentd sefal
heterogénea en T2 (Figura 1) captacion intensa y
heterogénea de la sustancia de contraste, (Figura 2)
con areas focales que restringen al estudio de difusion
(ADC: 0.9). (Figura 3) Se asocia la presencia de
areas con artefacto de susceptibilidad en su interior,
(Figura 4) de distribucidn periféricay central y edema
vasogénico que rodea la lesién. Muestra una extension
laminar hacia la dura adyacente con aspecto de cola
dural y discreto engrosamiento de la duramadre de
la regidn frontoparietal inferior que capta intensa
y homogéneamente la sustancia de contraste. Esta
masa condiciond el desplazamiento de la linea media
hacia el lado derecho en aproximadamente 0,8 cm.
Por sus caracteristicas esta alteracidn es inespecifica,
en el diagndstico diferencial se incluyd la posibilidad
de hemangiopericitoma, meningioma atipico, entre
otras posibilidades diagndsticas. Ademas, se realizd
estudio de resonancia magnética de columna total y
tomografia de cuello, térax y abdomen para descartar
secundarismo, las cuales presentaron caracteristicas
normales.
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La paciente fue intervenida quirdrgicamente bajo
anestesia general, se realizd incision en piel en signo de
interrogacion, seguida de diseccion por planos hasta

Figura 1: Resonancia magnética de encéfalo en secuencia
ponderada en T2 en plano coronal, se observa lesidon expansiva
extraaxial con sefal heterogénea en T2.

Figura 2: En la secuencia ponderada en T1 con supresion grasa,
con contraste en plano sagital, muestra realce heterogéneo de
la sustancia de contraste, asociado a realce dural, observandose
signo de la cola dural.

Figura 3: Resonancia magnética de encéfalo, en secuencia
ponderada en difusién en plano axial, se observa hipersefal
heterogénea de la lesidon expansiva en relacion con las areas que
restringen a la difusion.

Figura 4: secuencia ponderada en susceptibilidad magnética
en plano axial, se observa areas de hiposefial con artefacto de
susceptibilidad de distribucién periférica y central, en relacion
con las dreas de sangrado no reciente.

el hueso a nivel frontotemporal izquierdo, se realizd
agujero de trepanaciéon y trepanaciéon frontotemporal,
evidenciando tumoracién intracraneal infiltrante con
signos de sangrado peritumoral en fosa temporal, con
extension hacia el paréngquima cerebral, fuertemente
adherido a la duramadre, la cual se mostré engrosada y
muy vascularizada. Se procedid a exéresis total de tumor
con ayuda de aspirador ultrasénico y hemostasia en
lecho quirdrgico. Posteriormente se realizd plastia dural.

Se realizaron controles postoperatorios con
tomografia y resonancia observandose persistencia de
engrosamiento y realce pagquimeningeo adyacente a

cambios postquirurgicos, el cual fue incrementdndose
levemente en los primeros controles mensuales. En
el control anual se evidencid persistencia del leve
engrosamiento y realce paquimeningeo adyacente a
cambios postquirdrgicos sin cambios significativos en
comparacion con los estudios previos.

El estudio histopatolégico con la tincidn de
hematoxilina y eosina (HE) presentd una neoplasia
proliferativa mesenquimal fusocelular con marcado
pleomorfismo nuclear, actividad mitética prominente
y dreas de aspecto primitivo indiferenciadas. También
se observd algunas células multinucleadas con escaso
material granular eosindfilo en el citoplasma. El tumor
presenté focos de necrosis con extravasacion eritrocitaria
y macréfagos con pigmento de hemosiderina en relacién
con hemorragia antigua y reciente.

Con la técnica de inmunohistoquimica las células
fueron positivas para P53 (sobreexpresado), actina
muscular, desmina, miogenina, MYOD1 (expresados en
subpoblacion celular) y negativas para PGAF, OLIG2,
proteina S-100 y citoqueratinas (AE1-AE3). El indice de
proliferacion se valord con el Ki-67, la cual es alta, inferior
al 60%.

Caso Clinico N°2

Paciente pedidtrico de sexo femenino, de 04 afos,
natural y procedente de Lima, Peru. La madre refirid
antecedentes de parto por cesdrea, a término, con
peso al nacer de 3 Kg y desarrollo psicomotriz sin
alteraciones. No refiere antecedentes patologicos
previos de enfermedades como leucemias, linfomas, ni
otras neoplasias.

Paciente ingresd por el servicio de emergencia
de la Clinica Internacional, sede San Borja con
tiempo de enfermedad de 18 dias, caracterizado por
adormecimiento de la mano derecha, con disminucién
de la fuerza, con progresion hacia el miembro superior
ipsilateral y ptosis palpebral derecha, a la exploracion
fisica se evidencid pupilas levemente reactivas y
hemiparesia derecha. Los examenes de laboratorio al
ingresorevelaronlos siguientes resultados: Hemoglobina:
12.3 g/dL; leucocitos: 12070/mm?3, neutrofilia 52.9%,
creatinina: 0.27 mg/dl, urea: 19, glucosa: 105 mg/dl.
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El estudio de resonancia magnética de
encéfalo mostré una lesidon expansiva de aspecto
sélido, extra axial, intracraneal, con pérdida de la
diferenciacion cortical hacia su margen medial, de
disposicion periférica en la region parietal izquierda.
Dimensién aproximada de 4.4 x 3.9 x 3.9 cm de
longitud transversal, anteroposterior y cefalocaudal
respectivamente, presenta sefal heterogénea en
secuencias T1y T2, (Figura 5) restriccién al estudio de
difusién (ADC: 0.9), captacion intensa y heterogénea
de la sustancia de contraste, con areas hipocaptadoras
sugerentes de necrosis. (Figura 6) Se asocia la
presencia de areas con artefacto de susceptibilidad
de distribucion periférica y leve edema vasogénico
adyacente a esta lesion. Mostré un realce laminar
hacia la dura adyacente con aspecto de cola dural y
asociado a discreto engrosamiento. (Figura 6) En el
estudio de espectroscopia, se observa disminucion
del pico de NAA e incremento del pico de Colina
(Figura 7) y en el estudio de perfusidon se observa
volumen sanguineo cerebral relativo maximo elevado.
(Figura 8) Hallazgos en relacion con la neoplasia
maligna de alto grado, considerando en el diagndstico
diferencial sarcoma intracraneal y gliosarcoma, entre
otras posibilidades diagndsticas. Ademas, se realizd
estudio de resonancia magnética de columna total y
tomografia de cuello, torax y abdomen para descartar
secundarismo, las cuales presentaron caracteristicas
normales.

Figura 5: Resonancia magnética de encéfalo en secuencia
ponderada en T2 en plano axial, se observa lesién expansiva
extraaxial con sefal heterogénea en T2.

Figura 6: En la secuencia ponderada en T1 con supresion grasa,
con contraste en plano coronal, muestra realce heterogéneo de
la sustancia de contraste, de base dural ancha la cual presenta
realce a la sustancia de contraste, observdndose signo de la cola
dural.
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Figura 7: En el estudio de espectroscopia se observa disminucion
del pico de NAA e incremento del pico de Colina.

Figura 8: En el estudio de perfusion se observa volumen
sanguineo cerebral relativo maximo elevado. Hallazgos en
relacion con la neoplasia maligna de alto grado.

La paciente fue intervenida quirdrgicamente bajo
anestesia general, se realizd incisidn en piel en forma
de herradura en la regidon fronto-parietal izquierdo,
seguida de diseccién anatémica por planos hasta el
hueso, se realizé agujero de trepanacion, craneotomia
y apertura de la duramadre, evidenciando tumoracién
altamente vascularizada, adherida a la duramadre, la
cual se aprecia engrosada, con signos de infiltracion.
Se procedidé a exéresis total de tumor con ayuda de
aspirador ultrasénico y hemostasia en lecho quirurgico.
Posteriormente se realizd retiro de la duramadre
infiltrada y se reemplazd con periostio y galea y se
colocd un sellante dural, para evitar el riesgo de fistula.
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Se realizaron controles postoperatorios con
tomografia y resonancia observandose dentro de las
complicaciones mediatas, formaciéon de hematoma
abscedado en la regién subgaleal de la cicatriz
operatoria con comunicaciéon del lecho quirurgico
subdural, el cual ha fue resuelto con tratamiento
médico y quirurgico. En los controles siguientes no
se evidencid signos sugerentes de recurrencia.

El estudio histopatoldgico presentd una neoplasia
proliferativa mesenquimal fusocelular maligna
consistente con sarcoma de alto grado.

Con la técnica de inmunohistoquimica las células
presentaron expresion nuclear retenida de ATRX,
fueron positivas para reticulina, desmina, MYODI
(expresados en subpoblaciéon celular) y PGAF
(infiltracidn parenquimal escasa) y negativas para
PAS, CD 34, STAT-6, miogenina, actina, P53 y OLIG2.
citoqueratinas (AET-AE3). El indice de proliferacion
se valord con el Ki-67, la cual es alta, mayor de
95%. Hallazgos indicativos de sarcoma fusocelular
intracraneal de alto grado, con diferenciacidn
miogénica en una subpoblacion.

Caso Clinico N°3

Paciente pediatrico de sexo femenino, de 04
anos, natural y procedente de Lima, Peru. La madre
refirid que la paciente no presentd antecedentes de
enfermedades como leucemias, linfomas, ni otras
neoplasias.

Paciente ingreso por el servicio de emergencia de
la Clinica Internacional, sede San Borja con tiempo
de enfermedad de 19 dias, caracterizado por cefalea
de moderada intensidad e intermitente, asociada a
nauseas y vomitos, durante su estancia hospitalaria se
agregd cuadro convulsivo pérdida del conocimiento,
a la exploracion fisica se observo paciente despierto e
irritable, con escala de Glasgow 15, pupilas isocéricas
y reactivas, no signos meningeos y fuerza muscular
conservada. Los exdmenes de laboratorio al ingreso
revelaron los siguientes resultados: Hemoglobina:
12.5 g/dL; leucocitos: 8020/mm?3, neutrofilia 80%,
creatinina: 0.33 mg/dl, Urea: 25, glucosa: 124 mg/dl.

El estudio de resonancia magnética de encéfalo
mostrd una tumoracion en la regidn occipital derecha
que se extendid hasta la linea media y la superficie
de la tienda del cerebelo, y midié aproximadamente
5x 4.1x 5.1cm en sus dimensiones cefalocaudal,
transverso y antero-posterior respectivamente,
presentd contornos parcialmente definidos; mostro
intensidad de sefal heterogénea en su interior
con componente sélido - quistico, (Figura 9) el
componente sdlido realza con el contraste (Figura
10) y restringe en secuencia de difusion, (Figura 11) el
componente quistico presenta niveles hidro-hidricos
mostrando baja sefial en zona declive en secuencia
potenciada en T2 y FLAIR siendo variable en T1,
asimismo en secuencia de susceptibilidad magnética
se observd baja sefial en zona declive del interior
del componente quistico de la lesién, asi como otros
focos con tendencia a la confluencia y en margen
lateral de la tumoracién.(Figura 12) Se visualizd area
de alta sefal en secuencia potenciada en T2 y FLAIR,
asi como baja sefal en secuencia T1 a nivel de la
sustancia blanca que circunda la tumoracidn siendo
compatible con edema. Asimismo, dicha tumoracién
mostré efecto de masa sobre las estructuras
adyacentes, desplaza y comprime la asta posterior
del ventriculo lateral derecho lo cual condiciona
dilataciéon y posicidn anterior del asta temporal
ipsilateral, asi como desplazamiento de linea media
hacia la izquierda en aproximadamente 1cm. Siendo
considerados entre los diagndsticos diferenciales
tumor neuroectodérmico (pnet), ependimoma
anaplasico y glioma de alto grado. Ademas, se realizd
un estudio de resonancia magnética de columna
total y tomografia de cuello, térax y abdomen para
descartar secundarismo, las cuales presentaron
caracteristicas normales.

A la paciente se le realizd cirugia estereotaxica
por neuronavegacion por tomografia computarizada
de encéfalo con contraste para sondeo de la regiéon
profunda rica en estructuras vasculares, se fijé el
crdneo con cabezal de Mayfield, se realizd incisidon
en piel en forma de C con base en linea central
parietooccipital, seguida de diseccién por planos
hasta el hueso a nivel frontotemporal izquierdo,
trepanacion, craniectomiay apertura de la duramadre.
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Figura 9: Resonancia magnética de encéfalo en secuencia
ponderada en T2 en plano coronal, se observd componente
quistico con niveles hidro-hidricos mostrando baja sefial en
zona declive, sugerente con diferentes estadios de sangrado.

Figura 10: En la secuencia ponderada en T1 con supresion
grasa, con contraste en plano sagital, muestra tenue realce
heterogéneo de la sustancia de contraste, de base dural ancha,
no evidenciando engrosamiento dural, ni signo de la cola dural.

Figura 11: Resonancia magnética de encéfalo, en secuencia
ponderada en difusidn en plano axial, se observa componente
solido central que restringe al estudio de difusion.

Figura 12: Secuencia ponderada en susceptibilidad magnética
en plano axial, se observo areas de hiposefal con artefacto de
susceptibilidad de distribucién periférica y central, en relacion
con las dreas de sangrado no reciente.

Se continué con diseccidon interhemisférica hasta
visualizacion de tumor con signos de sangrado
peritumoral, ubicado en regidn interhemisférica
occipital derecha profunda, el tumor protruye a
través de la duramadre, sugerente de hipertension
endocraneal. Se procedid a exéresis total de tumor
con ayuda de aspirador ultrasénico hasta cavidad
ventricular ipsilateral. Hemostasia y cierre de planos
mas colocacién de sellante dural.

Se realizaron controles postoperatorios con
tomografia y resonancia observandose persistencia
de engrosamiento y realce paguimeningeo adyacente
a cambios postquirurgicos, el cual fue incrementando
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levemente en los primeros controles mensuales. En
el control anual se evidencié persistencia del leve
engrosamiento y realce paquimeningeo adyacente
a cambios postquirdrgicos sin cambios significativos
en comparacioén con los estudios previos.

En el estudio histopatoldgico con la tincidén de
hematoxilina y eosina (HE) mostraron neoplasia
maligna mesenquimal, fusocelular, constituida
por células con moderado pleomorfismo nuclear,
actividad mitética prominente y fragmentos de
parénquima cerebral con discreta gliosis. También
se observd focalmente globulaciones hialinas vy
granulaciones acidoéfilas citoplasmaticas. Ademas, se
identificd areas de meningioangiomatosis tumoral,
necrosis y hemorragia. Hallazgos compatibles con
sarcoma intracraneal de alto grado.

Con la técnica de inmunohistoquimica las células
presentaron expresion nuclearintactade ATRX, fueron
positivas para P53, actina, desmina, (expresados en
subpoblacion celular) y negativas para PGAF, OLIG2,
miogenina y MYODL1. El indice de proliferacion se
valora con el Ki-67, la cual es alta, inferior al 80%.

Caso Clinico N°4

Paciente pediatrico de sexo femenino, de 07 afos,
natural y procedente de Lima, Perd. La madre refiere
antecedente de parto eutdcico a término, con peso
al nacer de 3.350 Kg, retraso en el desarrollo del
lenguaje, no refirid antecedentes de enfermedades
previas como leucemias, linfomas, ni otras neoplasias.

Paciente ingresd por el servicio de emergencia
de la Clinica Internacional, sede Lima con tiempo de
enfermedad de 08 dias, caracterizado por cefalea
sUbita, de moderada intensidad, que aumentd
progresivamente y no cedié con la medicacion,
impidid el suefio y, posteriormente, se asocié con
vomitos explosivos a la exploracion fisica se observd
paciente despierta e irritable, con escala de Glasgow
15, pupilas isocdricas y reactivas, sin déficit motor.
Los examenes de laboratorio al ingreso revelaron
los siguientes resultados: Hemoglobina: 13 g/dL;
leucocitos: 7070/mm3, neutrofilia 60%, creatinina:
0.4 mg/dl. urea: 17, glucosa: 100 mg/dl.
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El estudio tomografico evidencid lesion expansiva
sélida a nivel del hemisferio cerebeloso izquierdo con
edema perilesional y efecto de masa, desplazando
el cuarto ventriculo hacia la derecha, con edema
perilesional, asociado a dilatacion de los ventriculos
laterales, asi como del tercer ventriculo. (Figura 13)

En el estudio de resonancia magnética de encéfalo
mostréd formacidn expansiva sdélida de bordes
parcialmente definidos, lobulados, dependiente
del lébulo cerebeloso izquierdo, las dimensiones
fueron 3,6 x 5 x 4,3 cm en sus didmetros transverso,
anteroposterior y cefalocaudal respectivamente,
presentd focos de degradacidon hematica sugestivas
de evento hemorragico no reciente, (Figura 13 y
16) presentd realce heterogéneo de la sustancia de
contraste a predominio del componente proximal
(Figura 14) y leve restriccion al estudio de difusion
en comparacioén al parénquima circundante, (Figura
15) se encuentra en intimo contacto con la tienda
del cerebelo la cual se hallé engrosado y con realce
de contraste sugestiva de probable infiltracién,
(Figura 14) no presentaron signos infiltrativos
del seno transverso; por lo que se asocid a edema
vasogénico circundante condicionando efecto de
masa y colapsando el cuarto ventriculo asociado
a leve hidrocefalia y edema transependimario. El
hallazgo fue sugerente de meduloblastoma como
primera posibilidad, a considerar sarcoma dentro
de los diagndsticos diferenciales. Ademas, se realizd
estudio de resonancia magnética de columna total
para descartar secundarismo, la cuales presentaron
caracteristicas normales.

La paciente fue intervenida quirdrgicamente bajo
anestesia general, se realizé incisidon en piel en region
retromastoidea izquierda, diseccién por planos
hasta el hueso temporal, craneotomia y apertura
de la duramadre, evidenciando tumoraciéon muy
vascularizado, friable, que infiltra el parénquima y
la duramadre adyacente con signos de hipertension
endocraneal. Se procedid a reseccion del tumor
con aspirador ultrasénico y hemostasia en lecho
quirdrgico. Posteriormente se realizé duroplastia, se
resecd duramadre infiltrada, se suturé duramadre
sintética y se colocd sellante dural.

Figura 13: Resonancia magnética de encéfalo en secuencia
ponderada en T2 en plano coronal, se observa lesidon expansiva
infratentorial con sefal heterogénea en T2.

Figura 14: coronal, se observa lesion expansiva infratentorial con
sefal heterogénea en T2; Figura 14: En la secuencia ponderada
en T1 con supresidn grasa, con contraste en plano sagital,
muestra realce heterogéneo de la sustancia de contraste,
asociado a engrosamiento dural de la tienda del cerebelo
adyacente, observandose signo de la cola dural.

Figura 15: Resonancia magnética de encéfalo, en secuencia
ponderada en difusidon en plano axial, se observa leve restriccion
al estudio de difusion.

Figura 16: secuencia ponderada en susceptibilidad magnética
en plano axial, se observa hiposeial laminar con artefacto
de susceptibilidad de distribucion periférica, en relaciéon con
sangrado no reciente.

Se realizaron controles postoperatorios con
tomografia y resonancia observdndose persistencia
de engrosamiento y realce paguimeningeo adyacente
a cambios postquirurgicos, el cual fue incrementando
levemente en los primeros controles mensuales. En
el control anual se evidencié persistencia del leve
engrosamiento y realce paquimeningeo adyacente
a cambios postquirdrgicos sin cambios significativos
en comparacioén con los estudios previos.

El estudio histopatoldgico con la tincidn de
hematoxilina y eosina (HE) mostrd neoplasia
maligna fusocelular y pleomorfica con células que
se entrecruzan en haces arremolinados, de aspecto
sarcomatoide, con marcado pleomorfismo nuclear,
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presencia de células multinucleadas y algunas
globulaciones hialinas aisladas. La actividad mitética
fue prominente. El tumor infiltra el parénquima
cerebelar y se observd escaso tejido dural libre.
Hallazgo compatible con sarcoma fusocelular de alto
grado.

Con la técnica de inmunohistoquimica las células
presentaron expresion nuclear retenida de ATRX,
fueron positivas para P53 (sobreexpresado), reticulina,
desmina, MYOD1 (expresidon focal) y negativas para
PGAF, CD 34, proteina S-100, actina y miogenina. El
indice de proliferacion se valora con el Ki-67, la cual
es alta, alrededor del 90%.

Discusion

En la presente serie de 04 casos en pacientes
pediatricos, tres sarcomas intracraneales fueron
de localizaciéon supratentorial y uno de localizaciéon
infratentorial. Las caracteristicas radioldgicas de
estos casos disponibles demuestran masas complejas,
con componente sélido y quistico, restriccion al
estudio de difusion del componente soélido, asi como
componente hemorrdgico en diversos estadios y
se evidencid afectaciéon meningea. En el estudio
presentado por Koelsche, se identificd que el sarcoma
intracraneal primario este asociado al sindrome
de predisposicion a DICERT, como el blastoma
pleuropulmonar, y el rabdomiosarcoma embrionario.
Estos ultimos fueron identificados también en el
sistema nervioso central, con caracteristicas similares
a su contraparte periférica.?El diagndstico de sarcoma
intracraneal primario requiere de una ampliaciéon en
el estudio radioldgico del térax y de la columna total
para descartar un blastoma pleuropulmonar primario
y el desarrollo de metastasis.

A diferencia del caso reportado por Xiao, el tumor
infratentorial que reportamos presentd focos de
degradacion hematica, a diferencia del componente
quistico multiple que reportd este autor.® Asimismo,
con respecto al caso reportado por Lin,® si bien es
cierto la lesidn tenia también componente quistico
multiple, nuestro caso 3 tenia también componente
hematico asociado.®
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La presentacién de estos tumores es muy variable,
en los casos que hemos reportado no se identificd
compromiso 6seo, sin embargo, este tumor podria
comprometer también el hueso, como en el caso
reportado por Katsaros, que evidencid destruccién
del hueso petroso y occipital y erosién del clivus y la
union atlantooccipital.”
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