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Resumen El objetivo de esta comunicación es ilustrar los hallazgos por resonancia magnética
y tomografía computarizada del sarcoma fibromixoide de bajo grado de localización intracra-
neal extraaxial del que solo existen tres casos descritos en la literatura médica previamente.
Para ello presentamos el caso de una mujer de 18 años con una historia de hipoacusia, acúfenos,
cefalea occipital y paresia facial izquierda de 5 meses de evolución. En la tomografía computa-
rizada se objetivó una gran lesión expansiva homogénea en el ángulo pontocerebeloso izquierdo
que erosionaba el peñasco y afectaba al agujero rasgado posterior; en la resonancia magnética
se comportaba como una lesión homogénea e isointensa en T1 y heterogénea e hipointensa en
T2 en relación con el parénquima cerebral con realce de forma intensa y homogénea con la
administración de contraste. El diagnóstico definitivo se estableció con la anatomía patológica
y la inmunohistoquímica.
© 2010 SERAM. Publicado por Elsevier España, S.L. Todos los derechos reservados.
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Low-grade intracranial fibromyxoid sarcoma: A case report

Abstract The aim of this report is to show the MRI and CT findings for an extra-axial
intracranial low-grade fibromyxoid sarcoma. To our knowledge, only three similar cases
have been reported to date. We present the case of an 18-year-old woman who presented
with a five-month history of hypoacusia, tinnitus, occipital headache, and left facial pare-
sis. CT showed a large, homogeneous, expansive lesion in the left pontocerebellar angle
that was eroding the promontory and affecting the posterior jugular foramen. At MRI, the
lesion was homogeneous and isointense with respect to the cerebral parenchyma on T1-
weighted sequences and heterogeneous and hypointense on T2-weighted sequences; after
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the administration of contrast material, it showed intense, homogeneous enhancement. The
definitive diagnosis was established by histopathologic and immunohistochemical study.
© 2010 SERAM. Published by Elsevier España, S.L. All rights reserved.

Introducción

El sarcoma fibromixoide de bajo grado es un tumor muy
raro que fue descrito por primera vez en 1987 por Evans
como un tumor de curso clínico e histología aparentemente
benignos, pero con un comportamiento local y a distancia
agresivo1. Suele originarse en el tejido celular subcutáneo o
en la musculatura de las extremidades, aunque también se
han descrito casos en otras localizaciones, como el tronco
y la cavidad abdominal2. Su localización intracraneal es
excepcional3—5.

Presentamos un caso de sarcoma fibromixoide de bajo
grado del ángulo pontocerebeloso en una mujer de 18 años,
describimos los hallazgos radiológicos por tomografía com-
putarizada (TC) y resonancia magnética (RM), y los hallazgos
anatomopatológicos y analizamos su diagnóstico diferencial
con otros tumores mesenquimales intracraneales.

Presentación del caso

Mujer de 18 años de edad sin antecedentes patológicos de
interés que ingresó para estudio de un cuadro de 5 meses
de evolución de cefalea occipital y paresia facial izquierda
periférica, que fue tratada inicialmente con corticoides sin
respuesta clínica.

En el último mes la paciente refería un empeoramiento
franco del cuadro clínico con aparición de hipoacusia, défi-
cit visual e inestabilidad con lateralización izquierda de la
marcha. En la exploración física se detectó un papiledema
bilateral, un nistagmo a la mirada horizontal y vertical supe-
rior, un habla disártrica y una voz bitonal. La única alteración
analítica destacable fue una elevación de la velocidad de
sedimentación globular.

La TC del cráneo (fig. 1) puso de manifiesto una volu-
minosa lesión expansiva infratentorial extraparenquimatosa
con base amplia de implantación y destrucción de la pared

Figura 1 Tomografía computarizada. Gran masa extraparenquimatosa infratentorial lateral izquierda, isodensa con respecto a la
corteza cerebral, que se realza homogéneamente tras la administración de contraste y que condiciona una importante distorsión
y compresión lateral izquierda del tronco cerebral y del hemisferio cerebeloso. La lesión tumoral erosiona las estructuras óseas
petrosas adyacentes, aunque con preservación del conducto auditivo interno. A) Imagen axial sin contraste. B) Imagen axial con
contraste. C) Imagen axial en la ventana del hueso.

posterior del peñasco izquierdo; la lesión distorsionaba el
tronco encefálico y el hemisferio cerebeloso adyacente con
compresión del cuarto ventrículo e hidrocefalia obstructiva
supratentorial. Se trataba de una tumoración redondeada
con un diámetro máximo de 6 cm, bordes bien definidos,
densidad homogénea y muy similar a la sustancia blanca
cerebral, con un realce homogéneo y moderado tras admi-
nistrar contraste intravenoso.

En la RM (fig. 2) la lesión aparecía con una señal homogé-
nea e isointensa en T1 respecto al córtex cerebral, mientras
que en T2 mostraba un aspecto más heterogéneo, era
fundamentalmente hipointensa y se realzaba homogénea-
mente tras la administración de gadolinio. Se constataba
una ocupación tumoral del agujero rasgado posterior
izquierdo con preservación del conducto auditivo interno
(CAI). No se evidenciaron estructuras vasculares anómalas
asociadas.

Se realizó una resección quirúrgica completa con abor-
daje retromastoideo y translaberíntico izquierdo. Macroscó-
picamente, era una tumoración no encapsulada redondeada,
de aproximadamente 6 cm de diámetro, aspecto fibroso y
con una superficie cruenta correspondiente al margen de
resección. El análisis microscópico de la pieza (fig. 3) mostró
una densidad celular variable con dos componentes diferen-
ciados: áreas densas constituidas por las células fusiformes y
otras con un fondo mixoide y células ovoideas, fusiformes o
estrelladas. Se reconocían frecuentes estructuras redondea-
das o irregulares, colagenizadas, rodeadas por celularidad
tumoral de menor tamaño y mayor densidad, algunas de las
cuales mostraban calcificaciones (rosetas). Los vasos presen-
taban paredes gruesas e hialinizadas. No se observó atipia
marcada y el índice mitótico fue de 2 mitosis por 50 campos
de gran aumento. El estudio inmunohistoquímico demostró
positividad intensa de las células tumorales para vimentina,
positividad moderada para alfa-actina del músculo liso y
positividad débil en algunas células que rodean las estruc-
turas colagenizadas para S-100. Fueron negativas la tinción
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