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Los sarcomas meningeos constituyen neoplasias muy raras, de comportamiento altamente

agresivo, que afectan con mayor incidencia a los nifios. Hacen parte de los sarcomas
intracraneales primarios e histolégicamente corresponden a tumores mesenquimales no
meningoteliales malignos. A pesar de su diagndstico temprano con neuroimagenes, confirmacion
histolégica y tratamiento pertinente, el prondstico sigue siendo sombrio debido a su rapido
crecimiento y alta recurrencia posterior a neurocirugia. Se presenta el caso de un infante con
diagndstico de sarcoma meningeo, sus caracteristicas clinicas, imaginoldgicas e histoldgicas.

SUMMARY

Meningeal sarcomas are rare, highly aggressive tumors that predominantly affect children.
They are part of the primary intracranial sarcomas and these histologically correspond
to mesenchymal non-meningothelial tumors. Despite early diagnosis by neuroimaging,
histological confirmation and appropriate treatment, the prognosis remains poor because of
its rapid growth and high recurrence after neurosurgery. We report a case of an infant with

meningeal sarcoma diagnosis, clinical features, imaging and histology.

Introduccién

Los tumores meningeos primarios ocurren raramente
en nifios. El subgrupo de los sarcomas meningeos com-
prende entre el 0,7% y el 4,3% de todos los tumores
intracraneales en infantes. Constituyen tumores alta-
mente agresivos, con sobrevida menor al 50 % después
del afio de la reseccion (1). Las imagenes desempeiian
un importante papel en su diagndstico temprano, junto
con los estudios histologico e inmunohistoquimico, que
siempre son mandatorios y decisivos para el tratamiento.

Caso clinico

El caso corresponde a un nifio de 9 afios de edad
con un cuadro de dos meses de evolucion de paresia
del miembro superior izquierdo y cefalea, asi como
presencia de una masa dolorosa palpable en el cuero
cabelludo parietal derecho, de rapido crecimiento.

Se le realizaron estudios y reseccion de tumor
craneal extrainstitucionalmente y fue remitido para
manejo integral. Se obtuvo una resonancia magnética
con medio de contraste de craneo (figuras 1,2y 3) y una
biopsia de la lesion (figuras 4, 5 y 6), que confirmaron
el diagnostico de sarcoma meningeo. Por tal motivo se
decide nueva reseccion y radioterapia.

Discusién

Los sarcomas meningeos pertenecen al grupo de
tumores mesenquimales no meningoteliales malignos.
Descritos inicialmente por Bailey en 1929, pocos ca-
sos se han publicado en la literatura médica (2,3). Su
procedencia es controversial. La teoria mas aceptada
es la presencia de células mesenquimatosas primitivas
pluripotenciales en las meninges, capaces de dar lugar
a diferentes tipos histologicos de neoplasias.



Figura 1. RM con informacion en T1: a)
transversal y b) sagital: masa parietal
derecha, extraaxial, de seiial heterogénea
con dreas de alta intensidad por hemorragia
intralesional subaguda tardia, de bordes
mal definidos, con base dural, que desplaza
yrechaza inferiormente el seno longitudinal
superiory ocasiona la destruccion del hueso
adyacente.

Figura 2. RM con informacion en T2: a) transversal y b)
coronal: masa parietal derecha, extraaxial, heterogénea,
con areas de alta intensidad por hemorragia intralesional
subaguda tardia, de bordes mal definidos, con extension
a la linea media, y destruccion osea.

Figura 3. RM con informacién en T1
posgadolinio: a) transversal y b) sagital:
masa parietal derecha, extraaxial, con
realce intenso, heterogéneo y destruccion
osea.
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Figura 4. Histopatologia. Coloracion hematoxilina-eosina. Aumento de 40X. Lesion
hipercelular constituida por células de tamaiio medio y grande, con pleomorfismo, atipia
nuclear y abundantes mitosis. Antigeno Ki-67 del 15-20%.

Figura 5. Inmunohistoquimica. Vimentina. Aumento de 40X. Positivo para vimentina
(tincion café), lo cual d. tra el origen .
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Figura 6. Inmunohistoquimica. Negatividad para antigeno epitelial de membrana (ello
descarta su origen epitelial).
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De acuerdo con su mayor diferenciacion y marcacion inmunofe-
notipica, pueden ser angiosarcomas, condrosarcomas, fibrosarcomas,
osteosarcomas, leiomiosarcomas o histiocitomas fibrosos malignos.
Cuando carecen de las caracteristicas de los anteriores se denominan
sarcomas meningeos (3,4). En general, estos sarcomas podrian cla-
sificarse de forma similar a sus contrapartes extracraneales (2,4-7).

De todos los agentes etioldgicos potenciales, solo la irradiacion
con fines terapéuticos ha sido aceptada en la literatura, con un rango
de aparicion de dos a diez afios luego de la terapia. Es excepcional
el trauma previo, seguido por proliferacion reparativa y subsecuente
cambio sarcomatoso (2,3,6,8).

Los sarcomas meningeos pueden aparecer a cualquier edad; pero
son mas frecuentes en nifios. Tienen igual distribucion por sexo (3,4).
La presentacion clinica es similar a otras neoplasias meningeas, con
una afectacion general mas rapida, debido a su alta tasa de crecimiento.
Por su importante vascularizacion, es posible que haya hemorragia
intracraneana (2,3).

En imagenes, los sarcomas meningeos se presentan como lesiones
altamente agresivas, generalmente con base dural, a menudo con
componentes intra y extraaxiales (4). En radiologia simple se obser-
van como lesiones radiolucidas, de bordes liticos, con afectacion de
tejidos blandos, que constituyen masas amorfas.

El comportamiento en tomografia depende del subtipo. El sarcoma
meningeo indiferenciado se presenta como una masa infiltrante, de
bordes mal definidos, con cambios quisticos, necrdticos y hemorragicos
intralesionales y con realce heterogéneo posterior a la administracion
de medio de contraste (2,4). En resonancia magnética (RM) tienen una
sefial heterogénea, predominantemente de baja intensidad en secuencias
con informacion en T1, de alta intensidad en imagenes con informacion
en T2, con restriccion a la difusion y con realce intenso pero hetero-
géneo posterior a la administracion de gadolinio. Las imagenes con
informacion en T2 en secuencia FLAIR son muy utiles para evaluar
edema e infiltracion intraparenquimatosa cerebral (4).

Debido a la alta incidencia de diseminacion leptomeningea y por el
liquido cefalorraquideo (40 % de los casos), es importante explorar todo
el neuroeje durante el diagndstico y el seguimiento. Es posible que se pro-
duzcan metastasis en el pulmon, en los huesos y en el higado, por lo cual
son necesarios los estudios de extension (3,6). El diagndstico diferencial
en imagenes se debe realizar con tumores meningoteliales benignos (me-
ningioma), malignos (meningioma atipico/maligno) y metastasis (3,4,8).

La biopsia es crucial para establecer un diagnéstico y un plan
terapéutico. En el estudio histopatoldgico se encuentran neoplasias
pleomorficas, con atipia nuclear y generalmente alto indice niicleo/
citoplasma (7). La actividad proliferativa es variada, pero en su ma-
yoria presentan indice mitético alto, con mas de cinco mitosis por
diez campos de gran aumento. En términos de inmunofenotipo, son
tumores positivos a la vimentina (marcador de origen mesenquimal),
con antigeno epitelial de membrana (EMA) negativo, lo cual descarta su
origen epitelial (meningotelial), es decir, de células bien diferenciadas
de las meninges (5).

El objetivo del tratamiento es lograr el control local temprano
de la enfermedad, con extirpacion quirurgica radical y extensa. La
radioterapia postoperatoria previene la recidiva local y disminuye el
riesgo de metastasis (6). La quimioterapia suele ser considerada, pero
su uso aun es controversial. El pronostico permanece sombrio por su
alta tasa de recurrencia, con sobrevida menor al 50 % después del afio
de la reseccion (1,4).
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Conclusion

Los sarcomas meningeos son neoplasias raras, sumamente agresi-
vas, que afectan mas a nifios que a adultos. Por su rapido crecimiento
y alta recurrencia, tienen un prondstico pesimista. Las imagenes diag-
nosticas desempefian un importante papel en el diagnostico temprano y
en la evaluacion de su extension. El estudio histologico y el inmunofe-
notipico son cruciales para determinar el plan terapéutico. Debido al
escaso numero de casos publicados hasta la fecha y al comportamiento
bioldgico agresivo, es necesaria mayor investigacion.
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