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• Paciente femenina de 8 años de edad que inició su padecimiento actual en mayo de 2024 con
parestesias y debilidad en miembro inferior derecho, con cefalea holocraneal de tipo opresivo
10/10 EVA, sin irradiaciones, que disminuía con el uso de analgésicos orales, de uno a dos
episodios al mes, acompañada de mareo y somnolencia.

• En septiembre de 2024 presentó aumento de la frecuencia de la cefalea por lo que acudió a la
consulta de pediatría en el HGZ 02, fue valorada y solicitaron estudios de neuroimagen,
realizados de manera particular, con los hallazgos la refirieron al HGZ 33, y posteriormente a
nuestra unidad.
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El 11 de noviembre de 2024 se realizó craneotomía parietal parasagital izquierda más resección
total de lesión “Simpson 1”.

Hallazgos quirúrgicos: Lesión indurada, heterogénea con múltiples áreas hemorrágicas de
coloración rosa grisáceo, con porciones calcificadas y difícilmente aspirables, porciones de menor
densidad fácilmente aspirables con abundante trama vascular, plano aracnoideo respetado,
invasión y penetración dural además de contactar sin penetrar seno sagital superior en su tercio
medio.
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Reporte de inmunohistoquímica

• VIMENTINA: POSITIVO.

• EMA: NEGATIVO.

• RP: NEGATIVO.

• ACTINA DE MUSLO LISO: NEGATIVO.

• DESMINA: NEGATIVO.

• MDM2: NO VALORABLE.



Diagnóstico
Referido como "tumor supratentorial parasagital izquierdo“, (BTO y estudio definitivo):

• Neoplasia mesenquimal de alto grado compatible con sarcoma.

• Necrosis: no identificada (score 0).

• Mitosis: más de 19 mitosis en 10 campos de alto poder (score 3).

• Grado de diferenciación tumoral: score 3.

• Profundidad de la invasión: invade sistema nervioso central.

• Invasión linfovascular: no identificada.

• Grado histológico (French Federation of Cancer Centers Sarcoma Group FNCLCC): G3, SCORE 6.

Nota: la imagen histológica muestra una neoplasia de aspecto bifásico, con un componente fusiforme
compacto y áreas de aspecto mixoide con células gigantes multinucleadas de tipo osteoclasto.



• El 21 de marzo de 2025 se ingresó para realizar el primer ciclo de quimioterapia con
Ifosfamida, vincristina y doxorrubicina durante 5 días. Se egresó el 29 de marzo de 2025.

• El 07 de abril de 2025 Se reingresó al hospital secundario a paresia de miembro pélvico
derecho e irritabilidad.

• El 08 de abril de 2024 se realizó tomografía de cráneo simple y contrastada donde se
evidenció recidiva de la lesión.
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Referido como “región frontoparietal izquierda”, son 2
fragmentos, el mayor pesó 6 gr y midió 6.0x2.0x1.1 cm,
el menor pesó 8 gr y midió 3.8x2.7x2.5 cm.
Se incluyeron totalmente en 20 cápsulas.

Estudio macroscópico
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Diagnóstico
• Procedimiento: resección.
• Sitio tumoral: región frontoparietal izquierda. 
• Tamaño del espécimen: 6.0 x 2.0 x 1.1 cm (fragmento mayor).
• Focalidad: unifocal.
• Diagnóstico integrado: compatible con meningioma anaplásico.
• Grado histológico: 3 (CNS WHO 2021).

La positividad para SSTR2 aunado a la imagen histológica (diferenciación sarcomatoide) y el
comportamiento proliferativo de la lesión, sugiere que la neoplasia corresponde a un meningioma
anaplásico.
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Diagnóstico

Addendum

Referido como "tumor supratentorial parasagital izquierdo“, resección:
• Tipo histológico: Tumor fibroso solitario.
• Grado histológico: 2 (Clasificación de la OMS 2021).
• Necrosis: No identificada.
• Tasa mitótica: 16 mitosis en 10 campos de alto poder.



Índice
1. Tumores extra-axiales intracraneales.
2. Clasificación histológica del tumor fibroso solitario.
3. Tumor fibroso solitario pediátrico.
4. Tumor fibroso solitario desdiferenciado.
5. Sensibilidad y especificidad del STAT6 en el diagnóstico del TFS.
6. Conclusiones.
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• Los tumores extra-axiales son las neoplasias intracraneales más comunes del adulto (35% de
acuerdo con la base de datos del CBTRUS).

• Los meningiomas son el tumor extra-axial mas común en adultos (aproximadamente 1/3 de
todas las neoplasias intracraneales).

• Los tumores de la vaina del nervio periférico son los tumores extra-axiales mas comunes
durante la infancia (< 14 años), constituyendo aproximadamente el 4.9% de todas las
neoplasias intracraneales, mientras que los craneofaringiomas tienen una prevalencia
ligeramente menor en este grupo de edad (4.1%).

Tumores intracraneales extra-axiales

OTTO RAPALINO1  AND JAMES G. SMIRNIOTOPOULOS2; Extra-axial brain tumors; Handbook of Clinical Neurology, Vol. 135 (3rd series)  



• Los meningiomas pediátricos representan una proporción muy pequeña de todos los
meningiomas diagnosticados (1 a 5% de acuerdo con la base de datos del CBTRUS).

• La literatura reciente ha determinado que los meningiomas pediátricos son clínicamente,
histopatológicamente, genéticamente y epigenéticamente distintos de sus contrapartes en el
adulto.

Tumores intracraneales extra-axiales

Pediatric meningiomas: A literature review and diagnostic update. Arnault Tauziède-Espariat, Stefan M. Pfister, Christian Mawrin, and Felix Sahm; Neuro-Oncology Advances 2023



Tumores intracraneales extra-axiales

Pediatric meningiomas: A literature review and diagnostic update. Arnault Tauziède-Espariat, Stefan M. Pfister, Christian Mawrin, and Felix Sahm; Neuro-Oncology Advances 2023

• 28% meningotelial.

• 21% transicional.

• 15.5% atípico.

• 10.5% fibroblástico.

• 6% células claras.

• 4% anaplásico.

• 4% psammomatoso.

• 3% papilar.

• 3% rabdoide.

• 1.5% microquístico.

• 1.5% cordoide.

• 1% angiomatoso.

• < 1% secretor.

• < 1% metaplásico.

• < 1% rico en infiltrado 
linfoplasmacítico.



Tumores intracraneales extra-axiales

OTTO RAPALINO1* AND JAMES G. SMIRNIOTOPOULOS2; Extra-axial brain tumors; Handbook of Clinical Neurology, Vol. 135 (3rd series)



Tumores intracraneales extra-axiales

Valeria Barresia,∗, Maria Caffob; Meningeal tumors histologically mimicking meningioma: Pathology – Research and Practice 208 (2012) 567– 577

• El hemangiopericitoma meníngeo representa el tumor mesenquimal
primario mas frecuente de las leptomeninges y constituye un 0.4% de
todos los tumores primarios del SNC.

• Asociado a su aspecto histológico e índice mitósico, puede
confundirse con el meningioma atípico. Pero el HPC tiene un peor
pronóstico con recurrencias casi inevitables, metástasis a huesos,
pulmones e hígado, y probablemente muerte relacionada con el
tumor en el 61% a 15 años.



Tumores mesenquimales no meningoteliales

Ho-Keung Ng, Alexander J. Lazar, Caterina Giannini; Solitary fibrous tumour; Central Nervous System Tumours (5th ed.)

• La terminología y las características histológicas de los tumores mesenquimales benignos y malignos, no

meningoteliales, originados en el SNC, se corresponden con las de sus homólogos de tejidos blandos y

huesos.

• En general, cualquier tumor mesenquimal puede surgir dentro del sistema nervioso o tener un efecto sobre él,

pero los tumores mesenquimales primarios del SNC son muy raros.

• Se desaconsejan los términos nosológicos anticuados, como "sarcoma de células fusiformes",
"sarcoma pleomórfico", "mixosarcoma" y "hemangiopericitoma".



Clasificación de la OMS 2007
Actualización de la clasificación 

de la OMS 2016

Clasificación de los tumores del SNC

Clasificación de la OMS 2021



• Es una neoplasia fibroblástica con una inversión genómica en el locus 12q13, que conduce a la
fusión de los genes NAB2 y STAT6, así como a la expresión nuclear de STAT6.

• Quedan en desuso los términos: tumor fibroso solitario/hemangiopericitoma; 
hemangiopericitoma.

Tumor fibroso solitario

Ho-Keung Ng, Alexander J. Lazar, Caterina Giannini; Solitary fibrous tumour; Central Nervous System Tumours (5th ed.)



• La mayoría son de base dural (a menudo supratentoriales) y alrededor del 10% son espinales.

• En la mayoría de los casos, los síntomas y signos son consistentes con la localización, el efecto
de masa y el aumento de la presión intracraneal debido al tamaño del tumor.

• La verdadera incidencia y prevalencia de esta entidad es difícil de determinar debido a su
nomenclatura inconsistente. Los datos de grandes series sugieren que constituyen < 1% de
todos los tumores del SNC.

Tumor fibroso solitario

Ho-Keung Ng, Alexander J. Lazar, Caterina Giannini; Solitary fibrous tumour; Central Nervous System Tumours (5th ed.)



• La incidencia máxima se produce entre la quinta y la séptima décadas de la vida, con un 18%
de los casos en pacientes de < 40 años.

• Relación M:F: 1,08:1.

• Se ha notificado el TFS primario del SNC en la población pediátrica, pero es extremadamente
raro.

Tumor fibroso solitario

Ho-Keung Ng, Alexander J. Lazar, Caterina Giannini; Solitary fibrous tumour; Central Nervous System Tumours (5th ed.)



• La histogénesis sigue siendo objeto de debate.

• El sello genético distintivo del TFS en todos los sitios anatómicos es una inversión paracéntrica
que involucra al cromosoma 12q13, lo que resulta en la fusión de los genes NAB2 y STAT6.

• La demostración de la fusión del gen NAB2::STAT6 es prácticamente patognomónica. Se han
descrito casos de mutación en TP53 y sobreexpresión de p16 en tumores más agresivos.

Tumor fibroso solitario
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Tumor fibroso solitario

Ho-Keung Ng, Alexander J. Lazar, Caterina Giannini; Solitary fibrous tumour; Central Nervous System Tumours (5th ed.)



En dos estudios separados, se encontró que la clasificación histológica basada en una combinación de actividad
mitótica y necrosis tumoral se correlaciona con el pronóstico.

Se identificaron los siguientes grados:

•SNC OMS grado 1: < 2,5 mitosis/mm2 (< 5 mitosis/10 HPF).
•SNC OMS grado 2: ≥ 2,5 mitosis/mm2 (≥ 5 mitosis/10 HPF) sin necrosis.
•SNC OMS grado 3: ≥ 2,5 mitosis/mm2 (≥ 5 mitosis/10 HPF) con necrosis.

Tumor fibroso solitario

Ho-Keung Ng, Alexander J. Lazar, Caterina Giannini; Solitary fibrous tumour; Central Nervous System Tumours (5th ed.)



Tumor fibroso solitario

Ho-Keung Ng, Alexander J. Lazar, Caterina Giannini; Solitary fibrous tumour; Central Nervous System Tumours (5th ed.)

CD34 CD34



Tumor fibroso solitario

Ho-Keung Ng, Alexander J. Lazar, Caterina Giannini; Solitary fibrous tumour; Central Nervous System Tumours (5th ed.)

STAT6



Tumor fibroso solitario pediátrico

Departments of 1Neurosurgery, 2Radiology, and 3Pathology, Yale University School of Medicine, New Haven, Connecticut; Intracranial infantile hemangiopericytoma, J Neurosurg 
Pediatrics 14:149–154, 2014

• Los Hemangiopericitomas intracraneales son mucho mas raros que sus contrapartes periféricas representando menos del
1% de los tumores del SNC.

• El Hemangiopericitoma intracraneal del adulto, fue identificado primero por Begg y Garet en 1954, este tumor es agresivo,
con base dural y puede ser radiológicamente indistinguible de los meningiomas.

• El Hemangiopericitoma intracraneal infantil, es extremadamente raro y se conoce poco acerca de su pronostico y curso
clínico.



Tumor fibroso solitario pediátrico

Departments of 1Neurosurgery, 2Radiology, and 3Pathology, Yale University School of Medicine, New Haven, Connecticut; Intracranial infantile hemangiopericytoma, J Neurosurg 
Pediatrics 14:149–154, 2014



Tumor fibroso solitario pediátrico

Departments of 1Neurosurgery, 2Radiology, and 3Pathology, Yale University School of Medicine, New Haven, Connecticut; Intracranial infantile hemangiopericytoma, J Neurosurg 
Pediatrics 14:149–154, 2014

• Paciente masculino de 2 meses de edad .
• Llega a la consulta con aumento del perímetro cefálico.
• Examen neurológico sin alteraciones.
• IRM: tumor frontal extra-axial de 2.8×2.2×3.0 cm, es

hipointenso en T1 e hiperintenso en T2, con ávida captación
del medio de contraste, ligeramente heterogénea.

• IHQ:
• CD34: positivo focal.
• AML: positivo.
• Vimentina: positivo débil.
• CD45, CD99, EMA, S-100, CK AE1/AE3, ENE, PAGF: negativo.



Tumor fibroso solitario pediátrico

Intracranial, Extradural, Hemangiopericytoma in a Neonate; Departments of Pediatric Surgery, 1Pathology and Laboratory Medicine and 2Radiodiagnosis, All India Institute of 
Medical Sciences, Bhubaneswar, Odisha, India ; 2020 Asian Journal of Neurosurgery.

• Paciente recién nacido a término, masculino.
• Con hinchazón gradualmente progresiva en el lado izquierdo de la cara

desde el nacimiento, el cual fue diseminándose sobre el lado izquierdo de la
parte superior de la cara y la piel cabelluda de la región temporal
deformando la fisura palpebral.

• La TAC mostro una gran lesión de tejidos blandos en cráneo en la región
temporal izquierda y frontoparietal adyacente. Se observo necrosis central,
pero no calcificaciones. La lesión era extra dural, sin invasión al parénquima
cerebral.

• IHQ:
• Vimentina: positivo.
• CD99: positivo.
• CD34: positivo (membranoso) focal.
• STAT-6: positivo (nuclear).
• AML: positivo en parches.
• CD31, pan CK, CD1a, Bcl-2, desmina, S100, MPO: negativo.



Tumor fibroso solitario pediátrico

Intracranial, Extradural, Hemangiopericytoma in a Neonate; Departments of Pediatric Surgery, 1Pathology and Laboratory Medicine and 2Radiodiagnosis, All India Institute of 
Medical Sciences, Bhubaneswar, Odisha, India ; 2020 Asian Journal of Neurosurgery.



Tumor fibroso solitario desdiferenciado

Akira Maekawa,1,2 Kenichi Kohashi,1 Yuichi Yamada,1 Akira Nakamizo,5 Koji Yoshimoto,3 Masahiro Mizoguchi,3 Toru Iwaki4 and Yoshinao Oda1; A case of intracranial solitary 
fibrous tumor/hemangiopericytoma with dedifferentiated component; Neuropathology 2014.

• Se han reportado muchos casos de desdiferenciación dentro del tumor fibroso
solitario/hemangiopericitoma en tejidos blandos.

• La desdiferenciación tiene dos hallazgos morfológicos: el tumor fibroso solitario convencional y el
componente desdiferenciado. Este último es un componente sarcomatoso pleomórfico de alto grado, el
cual puede presentar células tumorales pleomórficas y actividad mitótica alta.

• El TFS/HPC de tejidos blandos a veces revela características sarcomatosas y han sido llamados «TFS
maligno» o «HPC anaplásico». Sin embargo, la desdiferenciación se ha diferenciado por la coexistencia de
características convencionales y sarcomatosas.



Tumor fibroso solitario desdiferenciado

Akira Maekawa,1,2 Kenichi Kohashi,1 Yuichi Yamada,1 Akira Nakamizo,5 Koji Yoshimoto,3 Masahiro Mizoguchi,3 Toru Iwaki4 and Yoshinao Oda1; A case of intracranial solitary 
fibrous tumor/hemangiopericytoma with dedifferentiated component; Neuropathology 2014.



Diagnóstico diferencial

Daisuke Yamashita1 & Satoshi Suehiro1 & Shohei Kohno1,2; Intracranial anaplastic solitary fibrous tumor/hemangiopericytoma: immunohistochemical markers for definitive 
diagnosis; Neurosurgical Review Springer Nature 2020

• El hemangiopericitoma anaplásico intracraneal (AHPC) es un subgrupo raro y maligno de tumor fibroso
solitario/hemangiopericitoma (SFT/HPC) según la Clasificación de Tumores del Sistema Nervioso Central
de la OMS de 2016.

• Si bien se ha descrito la importancia de los marcadores inmunohistoquímicos como CD34 y vimentina en
el diagnóstico de SFT/HPC y meningioma, muchos de los informes se basaron en estudios realizados
antes del descubrimiento del gen de fusión NAB2-STAT6, lo que llevó a una reclasificación.

• Los SFT/HPC de grado II y III de la OMS son considerados tumores malignos debido a las altas tasas de
recurrencia y metástasis.
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diagnosis; Neurosurgical Review Springer Nature 2020



Sensibilidad y especificidad de STAT6

Valeria Barresia,∗, Maria Caffob; Meningeal tumors histologically mimicking meningioma: Pathology – Research and Practice 208 (2012) 567– 577

• Los marcadores de inmunohistoquímica que apoyan el diagnóstico como el CD34, CD99, y Bcl-2, se usan
comúnmente en el diagnóstico diferencial, aunque ninguno es lo suficientemente sensible o específico.

• Una alteración citogenética recurrente se ha identificado en la gran mayoría de los TFS, llevando a la
fusión de genes específicos NAB2 y STAT6.

• NAB2 en un modulador transcripcional de los factores de transcripción de dedos de zinc y que esta
localizado en el núcleo.

• STAT6 esta involucrado en la activación de la transcripción y en las respuestas biológicas mediadas por la
IL4.
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Conclusiones

Valeria Barresia,∗, Maria Caffob; Meningeal tumors histologically mimicking meningioma: Pathology – Research and Practice 208 (2012) 567– 577

• Uno de los principales diagnósticos diferenciales por radiología e histopatología del meningioma es el
tumor fibroso solitario.

• La positividad nuclear para STAT6 es altamente específica y sensible para el diagnóstico de TFS vs otros
tumores mesenquimales.

• Aunque la incidencia del TFS intracraneal en pacientes pediátricos es extremadamente baja, se requiere
un diagnóstico preciso para optimizar la toma de decisiones clínicas y estrategias de tratamiento.



Por su atención

!!Muchas gracias¡¡
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