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Resumen

Presentamos 3 pacientes con tumor fibroso soli-
tario de localizacién meningea donde describimos el
estudio histolégico, asi como la evolucién después del
tratamiento quirurgico. Los pacientes descritos tenian
edades de 37, 52 y 65 aiios y tras la reseccion total no se
ha objetivado signo de recidiva en ningin caso después
de 4, 6 y 7 afios de seguimiento respectivamente.

Revisando la literatura se trata de un tumor indis-
tinguible clinica y radiolégicamente del meningioma
tipico, haciendo necesario el uso de pruebas inmuno-
histoquimicas para realizar el diagnostico diferencial,
donde la positividad para el CD34 y la negatividad para
el EMA definen al tumor fibroso solitario. Se trata de un
tumor benigno, en el que la reseccion total es el princi-
pal factor pronéstico; no obstante, se han descrito casos
de recidivas locales y metastasis a distancia. Todas estas
caracteristicas las encontramos en los casos presentados
en el presente trabajo, quedando la incertidumbre de su
capacidad de recidiva local o sistémica en el futuro.

PALABRAS CLAVE: Tumores de sistema nervioso central.
Tumores meningeos. Tumor fibroso solitario. Neoplasias
células fusiformes. CD34.

Solitary fibrous tumors of the meninges: report of three
cases and literature review

Summary

We report 3 patients with fibrous solitary tumor of
meningeal location where we described the histological
study, as well as evolution after the surgical treatment.
The described patients presented ages of 37, 52 and 65
years, after the resection has not appeared an objective
sign of recurrence in any case after 4, 6 and 7 years of
follow-up respectively.
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Checking the literature the tumor is indistinguisha-
ble clinical and radiolocally of the typical meningioma,
doing necessary the use of inmunohistochemistry to
do the differential diagnosis, where positiveness for
CD34 and the negativeness for EMA define the fibrous
solitary tumor. It is about a benign tumor, where
total removing is the principal factor in prognosis,
nevertheless there are cases of local recurrences and
long-distance metastasis. We can find all these cha-
racteristics in the showed cases of the present article,
having the uncertainty of its local or systemic relapse
ability in the future.

KEY WORDS: Central nervous system tumors. Meningeal
tumors. Solitary fibrous tumor. Spindle cell neoplasm.
CD34.

Introduccion

El tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia de
origen mesenquimal constituida por células fusiformes®.
Fue descrito por primera vez en 1931 por Klemperer y
Rabin con una localizacion tipicamente pleural visceral'®.
Han sido descritos casos de localizacion extrapleural:
pericardio, peritoneo, mediastino, pulmon, higado, cavidad
nasal, tiroides y meninges'>!3223945,

Han pasado 10 afios desde que en 1996, con la des-
cripcion por parte de Carneiro y cols.’ de siete casos de
TFS meningeo, se mostrara al tumor fibroso como una
entidad propia que podia ser diferenciado por caracte-
risticas histologicas e inmunohistoquimicas del clasico
meningioma fibroso.

La mayoria de TFS tienen unas -caracteristicas
histologicas benignas, pero se han descrito casos de
recidivas locales e incluso un caso de metastasis pulmonar
tras un largo periodo de tiempo'®**. El diagnostico se basa
en el perfil inmunohistoquimico, siendo muy positivo para

Abreviaturas. EMA: antigeno epitelial de membrana. HPC:
hemangiopericitoma. TC: tomografia computarizada. TFS:
tumor fibroso solitario. RM: resonancia magnética.
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Figura 1. Imagenes de TC craneal y de RM craneal, mos-
trando una gran tumoracion frontal izquierda captadora
de contraste con edema vasogénico perilesional.

Figura 1 (abajo derecha). RM control 4 arios después
de la intervencion quirurgica, sin evidencia de recidiva
tumoral.

CD34, vimentina, bel-2 y CD99, pero negativo para los
marcadores EMA y S-100°.

Material y métodos

Hemos hallado tres casos de TFS meningeo que
fueron intervenidos quirdrgicamente en nuestro centro
con una reseccion total de la lesion. Todos ellos tuvieron
un diagnostico, previo a la confirmacion histologica, de
posible meningioma. Macroscopicamente todos ellos
eran de consistencia solida, con una dura capsula fibrosa
y en algunos se podia apreciar algun foco hemorragico;
microscopicamente se les realizd la bateria de pruebas
inmunohistoquimicas con resultados positivos para CD34
y vimentina, y negativa para EMA.

Casos
Caso 1

Mujer de 37 afios que referia cefalea a nivel frontal
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Figura 2 (izquierda). Imagen de RM que mostraba una
masa extraaxial de implantacion en la hoz captadora de
contraste.

Figura 2 (derecha). RM control 6 aiios después de la inter-
vencion quirurgica

izquierdo de tres semanas de evolucion, de inicio brusco
y no irradiada; ademas acompafiaba sensacion de acorcha-
miento, de tres dias de evolucion, en hemilengua izquierda
que se fue extendiendo a toda la hemicara ipsilateral. En la
exploracion fisica, se encontré edema de papila bilateral e
hipoestesia superficial en hemicara izquierda. El resto de la
exploracion neurologica fue normal.

En la tomografia computarizada (TC) craneal se eviden-
ci6 una lesion extraaxial frontal izquierda con moderado
efecto masa e importante edema acompaiante; los hallaz-
gos en resonancia magnética (RM) mostraron un proceso
expansivo en casi todo el 16bulo frontal que captaba con-
traste de forma importante; en secuencia T2 se confirmo la
existencia de vasos intratumorales y un importante edema
que producia herniacion subfalciana. (Figura 1).

En la intervencion quirtrgica se realizé una craneotomia
frontal izquierda con reseccién completa de la pétrea
tumoracion blanquecino-amarillenta y de la superficie
dural a la que estaba adherida. La paciente evoluciond
favorablemente, encontrandose actualmente asintomatica y
sin signos radioldgicos de recidiva 4 afios después. (Figura
1, abajo derecha).

Caso 2

Mujer de 52 afios, sin antecedentes de interés que
desde hacia dos meses presentaba cefalea holocraneal
que cedia parcialmente con analgésicos. En la exploracion
neurologica se aprecio unicamente edema de papila bilate-
ral.

En la TC se encontr6 una tumoracion de gran tamailo,
que captaba contraste de forma homogénea, implantada
en el tercio medio del seno longitudinal; la RM mostré
una masa extraaxial de implantacion en la hoz y seno
longitudinal. (Figura 2, izquierda); en la arteriografia se
observo un bloqueo del seno longitudinal a nivel del tercio
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Figura 3 (izquierda). /magen de RM que mostraba un
tumor tentorial izquierdo que capta contraste.

Figura 3 (derecha). RM control 7 arios después de la inter-
vencion quirurgica.

medio.

En la intervencion quirdrgica se realizo una craneotomia
frontal izquierda con reseccion total de la lesion y de la por-
cion del seno longitudinal afectada. La paciente se encuen-
tra asintomatica 6 afios después de la intervencion. (Figura
2, derecha).

Caso 3

Varon de 65 afios que desde hacia varios meses presen-
taba cefalea con sensacion de calor en region occipital. Este
dolor se incrementaba con el movimiento cefalico y era de
caracter continuo. En la exploracion no existia ningin
signo de focalidad neurologica.

La TC mostrd una lesion intracraneal expansiva com-
patible con meningioma supra e infratentorial izquierdo
con signos de herniacion transtentorial ascendente; la
RM objetivé un proceso expansivo supra e infratentorial
adherido a tentorio izquierdo (Figura 3, izquierda) y en la
angiografia cerebral se observo trombosis del seno lateral
izquierdo.

En la intervencion quirargica se practicO una
craneotomia occipital izquierda y de fosa posterior, extir-
pandose un voluminoso proceso expansivo, junto con parte
de tentorio al que estaba adherido y del seno lateral, el cual
estaba parcialmente trombosado. El paciente se encuentra
asintomatico 7 afos después de la cirugia. (Figura 3, dere-
cha)

Histopatologia

En las imagenes histologicas de los tres casos presenta-
dos podiamos encontrar: proliferacion tumoral constituida
por células fusiformes con nucleo ovalado y citoplasma
eosindfilo que tendian a disponerse en fasciculos (Figura
4 a). No se observaron atipias ni mitosis. Se reconocieron
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Figura 4 a. Tincion con Hematoxilina-Eosina, apreciando
las células fusiformes caracteristicas.

Figura 4 b. Gran inmunorreactividad para CD34.

Figura 4 c. Bajo indice proliferativo (<5 %).

Figura 4 d. Negatividad para el antigeno epitelial de mem-
brana.

fragmentos de tejido conjuntivo bien organizado que se
interpreta de origen paquimeningeo. Las células tumorales
expresaban positividad para CD34 (Figura 4 b) con un
indice de proliferacion, expresado con Ki-67, menor de un
5% (Figura 4 c). Las células presentaban negatividad para
EMA (Figura 4 d), S-100 y proteina gliofibrilar.

Discusion

Desde la primera descripcion por parte de Carneiro
hasta la fecha, se han descrito, aproximadamente 50 casos
de TFS con diversas localizaciones intracraneales'? 3223945,
También se han encontrado 15 casos de TFS de localiza-
cion espinal.

El diagnostico se basa en pruebas inmunohistoquimicas,
ya que la clinica y la imagen radiologica, con TC y
RM, mimifica la de un meningioma’'; entre las pruebas
histologicas, destacan la positividad muy marcada para
CD34 (antigeno descrito originariamente en cé¢lulas madre
hematopoyéticas) y la negatividad para EMA. Todos estos
hallazgos orientan a su origen mesenquimal®®.

Epidemiologia

En los casos de TFS descritos en la literatura, aten-
diendo a la distribucion por edad y sexo, existe un ligero
predominio masculino en torno al final de la quinta década.
Si analizamos la zona anatomica donde surge la lesion,
se han descrito casos en practicamente toda la superficie
endocraneal, pero parece existir una predisposicion por la
fosa posterior y la zona frontal (tabla 1). La mayor parte



Tumor fibroso solitario meningeo: tres casos con seguimiento de 7 afios y revision de la literatura

Neurocirugia
2007; 18: 496-504

Tabla 1

Casos recogidos en la literatura de TFS

Caso | Edad/sexo Historia Localizacion Reseccion Recidiva Seguimiento
[7] 51/F Hemiparesia Fosa post. Total No 20 afios
Cefalea, disfagia
47/M Vision borrosa APC der. Total+Rdt No 10 afios
73/M Cefalea Frontal izq. Total No 8 meses
62/F Cefalea, vértigo Tentorio izq. y Total No 7 meses
supratentorial
63/F Hipoacusia y APC der.. Total No 9 meses
parestesia facial
[19] 73/F No conocida Canal optico Total No No conocido
der. conocida
[37] 43/M Pérdida de Convexidad Total No No conocido
memoria y vision frontal izq. conocida
[36] 3 casos NC NC NC NC NC
[38] 1/M Nodulo dural Occipital izq. Total NC NC
asintomatico
[46] 45/M Disfuncién 4° ventriculo NC No 15 afios
autonomica
[10] 42/M Hemianopsia Supraselar NC No 1 afio
Diplopia izq
[4] 30/M Cefalea Frontal der. NC+Rdt No 9 meses
[15] 64/F Epilepsia Hoz cerebral Total Si Muerte
postoperatoria
[33] 14/F Cefalea y Convexidad Total NC NC
pérdida de vision parietal der.
[31] 58/F Ataxia e Fosa post. Total No NC
hipoacusia lateral der.
[32] 55/F NC Fosa post. Total+Rdt Si 11 meses
der. (pulmon)
[43] 60/F NC Frontal NC NC 18 meses
[27] 51/F NC Seno transv. Subtotal Si(15a) 7 aflos
54/F NC Pariet-occip Total No 3 afios
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Caso Edad/sexo Historia Localizacion Reseccion Recidiva Seguimiento
[43] 61/F NC Frontal Subtotal+rdt No 10 meses
[25] 46/F Cefalea Fosa lat. post Total No 3 afios

43/M Cefalea APC Subtotal No 2 afios
72/F Hemiparesia Fosa media Subtotal No 1 afio
y disfasia izq.
71/M Hemorragia Frontoparietal Incompleta - Muerte
intracerebral bilateral postoperatoria
[1] 58/M NC Temporal Total No 1 afio
[9] 25/F NC Occipital Total No 3 afios
[41] 12 casos NC 9 supratentorial/ - - -
3 infratentorial
[8] 38/M NC Ganglio gasser Total No 15 meses
29/F NC Cerebelo Total No 3 afios
34/M NC Frontal Total No 5,5 afios
[21] 63/M Cefalea y Intraventricular Subtotal No 3,5 afios
debilidad MMII
[23] 50/M NC Paraselar NC NC NC
[35] 50/M Cefalea Tentorial Total No 6 meses
[28] 48/F NC Falcio - Total Si(15a NC
tentorial después)
[20] 44/F Cefalea y Tentorial Total Si (5 veces
alt. marcha local y mts
pulmonar
en 26a)
[24] 33/M Disminucion Paraselar Subtotal No NC
vision +Rdt+ Qmt
[17] 49/F Cefalea 4° ventriculo Subtotal NC NC
30/M Cefalea Foramen yug NC NC NC
[34] NC NC Seno lateral Total No NC
[3] 55/F NC Seno transverso Total Si(2,5a) NC
[26] 12/M Hemiparesia Parietal Total No 3,5 afios
Nuestro 3 casos
estudio

APC: angulo pontocerebeloso; RDT: radioterapia; QMT: quimioterapia. MTS: metastasis; Foramen yug: foramen yugular; NC: No cono-
cido (falta de datos en articulo revisado)
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Tabla 2
Diagnoéstico diferencial tumoral en estudio histolégico
Tumor/inmunohist. CD34 Vimentina BCL-2 EMA Factor Xllla
T. fibroso +++ +++ +/- - -
Meningioma - + - + -
Hemagiopericitoma + (33-100%) + (80%) - - +

de los TFS intracraneales tienen un claro origen dural, no
ocurriendo asi con la mayoria de los TFS espinales.

Estudios radiologicos

En la RM cerebral encontraremos una estructura
bien definida con sefial isodensa en T1 que capta homo-
géneamente gadolinio y sefial hipodensa en T2, respecto
al liquido cefalorraquideo; en la secuencia Flair podemos
encontrar sefiales hipo e hiperintensas intralesionales
que suelen corresponder con zonas ricas en colageno o,
como ocurre en nuestro primer caso, con vascularizacion
intratumoral, asi como realce del edema perilesional (figura
1). También nos podemos encontrar zonas de engrosa-
miento dural y erosion de la tabla interna. Por lo tanto, no
existe ningun signo radiologico especifico de TFS que lo
distinga del meningioma tipico?"-.

Genética

En el analisis cromosémico del tumor fibroso solita-
rio meningeo se han escrito alteraciones como la pérdida
del cromosoma 3 y deleciones en la region 3p21 p26.
Otras pérdidas descritas son delecion 4pl5, 8q22q24, 10,
11q14q925, 20 y 21. También se han encontrado ganancias
en 18pllpl3, 1pl1p361 p13 y 20ql1ql3.

Una pequeiia proporcion de meningiomas presentaron
cambios en el cromosoma 3, sobre todo 3p12, no existiendo
evidencia de semejanza genética entre meningioma y TFS.

Si analizamos el estudio cromosomico de tumor fibroso
solitario no meningeo, se han encontrado anomalias en el
50% de los casos, sobre todo pérdida de cromosoma 13 y
trisomia 8, no pudiendo encontrar correlacion entre el
cariotipo, histologia tumoral, localizacion o pronodstico®.

Histopatologia diferencial con meningioma y heman-
giopericitoma

Debido a la similitud macroscépica del TFS con otros
procesos de mayor prevalencia, casi todos los casos son

diagnosticados a posteriori por estudio histologico.

La pieza clave para el diagnostico son las pruebas
inmunohistoquimicas. El TFS es marcadamente positivo
para vimentina y CD34 (glucoproteina transmembrana que
tipicamente se encuentra en células madre hematopoyéti-
cas); hay que tener en cuenta que el CD34 no es exclusivo
de TFS, ya que de forma parcheada puede ser hallada
en hemangiopericitoma (HPC), meningioma fibroso y
neurofibroma (Tabla 2). Otro componente importante para
el diagnostico de TFS es la reactividad positiva contra la
proteina antiapoptotica bel-2!"6. Recientemente se ha des-
crito la positividad para CD 117°.

Es importante conocer la negatividad del TFS para
marcadores de cresta neural como son S-100, GFAP, EMA,
antigenos vasculares o citoqueratina.

Todo ello es importante para distinguir los procesos
que puedan requerir tratamiento postquirurgico adyuvante,
como radioterapia.

Malignizacion

El mayor ntimero de casos estudiados de tumor fibroso
son de origen extracraneal, concretamente de origen pleural;
en la gran mayoria de éstos, los hallazgos histologicos
orientan a un comportamiento benigno; no obstante, se
han descrito signos de atipia: como hipercelularidad,
pleomorfismo nuclear, aumento de mitosis y necrosis'.
Estas caracteristicas histologicas pueden correlacionarse
con recurrencia local o diseminacion a distancia®’; ésta
ultima afirmacion no es extrapolable al TFS meningeo.

En la literatura acerca de la agresividad biologica del
TFS existen cuatro casos de recurrencia local'>?"'7** uno
de local, otro liquido cefalorraquideo® y dos de extension
pulmonar®,

Si queremos intentar predecir el comportamiento que
va a tener el tumor, podemos establecer una serie de prin-
cipios, basados en la experiencia de la literatura, como son:
el indice mitdtico y la expresion de Ki-67 parecen aumen-
tar paulatinamente conforme el tumor tiende a recidivar,
siendo el tiempo entre las recurrencias cada vez menor. No
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parece existir ningun signo histologico especifico que nos
oriente acerca de la capacidad del tumor de recidivar local-
mente o a distancia, ya que, incluso en presencia de signos
de malignidad, la evolucion es poco agresiva®.

Las imagenes histologicas del HPC pueden ser confun-
didas con las del TFS con rasgos de malignidad; de hecho,
se admite que pequenos focos de HPC pueden aparecer
en TFS, sugiriendo la posibilidad de ser ambos procesos
variantes de la misma entidad®®*.

Pronostico

Tenemos en la literatura casos de TFS libre de
recurrencia de mas de 25 afios’, casos de recurrencia local
alos 2 afios y medio® e incluso dos casos de diseminacion a
distancia 20 afos después del primer diagnoéstico.

Atendiendo al mayor tiempo de experiencia con el TFS
pleural, se puede concluir que la reseccion total es mejor
indice predictor que el grado de malignidad histologica;
como ocurre en nuestros tres casos, donde tras una com-
pleta eliminacion de la lesion los pacientes llevan cuatro,
seis y siete afios libres de enfermedad. Por lo tanto, parece
existir unanimidad en el manejo inicial y de las recidivas
mediante extirpacion quirtrgica total. El papel de la radio-
terapia como tratamiento adyuvante es desconocido debido
a la escasez de casos con atipias histologicas o de recidivas
locales™.

Nos encontramos ante una entidad ya bien establecida,
pero sin un conocimiento certero de su comportamiento
con los aflos debido a que las recidivas descritas ocurren
con demora de hasta varias décadas.

Conclusion

En este articulo aportamos tres nuevos casos de TFS a
la literatura. Los hallazgos encontrados estan en consonan-
cia con los datos previamente conocidos desde que hace
diez afios se hiciese la primera resena bibliografica de esta
entidad patologica.

Parece haber unanimidad en el hecho de que el tumor
fibroso tiene un componente histologico benigno y si va
acompafado de una reseccion quirtrgica completa el pro-
noéstico es bueno; sin embargo, han sido descritos casos de
recidiva local y menos frecuentemente a distancia, hecho
que de producirse, ocurre casi siempre con una demora de
hasta varias décadas.

Todo esto sirve para confirmar la existencia de un nuevo
tipo histologico de tumor. Aunque ya se hayan descrito
cerca de cincuenta casos, aun queda mucho por detallar
acerca de la biologia tumoral, por lo que es necesario hacer
revisiones de los casos publicados en la literatura y ver su
comportamiento con los afos.
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