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Resumen clinico

Paciente femenina de 8 afios de edad que inicié 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 disminuia con el uso de analgésicos orales, de uno a dos
episodios al mes, acompanada de mareo y somnolencia.

En septiembre de 2024 presento aumento de |la frecuencia de la cefalea por lo que acudio a la
consulta de pediatria 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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Resumen clinico

El 11 de noviembre de 2024 se realizo craneotomia parietal parasagital izquierda mas reseccion
total de lesion “Simpson 1”.

Hallazgos quirurgicos: Lesion indurada, heterogénea con multiples areas hemorragicas de
coloracion rosa grisaceo, con porciones calcificadas y dificilmente aspirables, porciones de menor
densidad facilmente aspirables con abundante trama vascular, plano aracnoideo respetado,
invasion y penetracion dural ademas de contactar sin penetrar seno sagital superior en su tercio
medio.
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Reporte de inmunohistoquimica

* VIMENTINA: POSITIVO.

* EMA: NEGATIVO.

* RP: NEGATIVO.

* ACTINA DE MUSLO LISO: NEGATIVO.
* DESMINA: NEGATIVO.

* MDM2: NO VALORABLE.




Diagnostico

Referido como "tumor supratentorial parasagital izquierdo®, (BTO y estudio definitivo):
* Neoplasia mesenquimal de alto grado compatible con sarcoma.
 Necrosis: no identificada (score 0).
 Mitosis: mas de 19 mitosis en 10 campos de alto poder (score 3).
 Grado de diferenciacion tumoral: score 3.
Profundidad de la invasion: invade sistema nervioso central.

Invasion linfovascular: no identificada.
Grado histolégico (French Federation of Cancer Centers Sarcoma Group FNCLCC): G3, SCORE 6.

Nota: la imagen histologica muestra una neoplasia de aspecto bifasico, con un componente fusiforme
compacto y areas de aspecto mixoide con células gigantes multinucleadas de tipo osteoclasto.




Resumen clinico

El 21 de marzo de 2025 se ingresd para realizar el primer ciclo de quimioterapia con
Ifosfamida, vincristina y doxorrubicina durante 5 dias. Se egreso el 29 de marzo de 2025.

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

El 08 de abril de 2024 se realizd6 tomografia de craneo simple y contrastada donde se
evidencio recidiva de la lesion.
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Estudio macroscopico

Referido como “region frontoparietal izquierda”, son 2
fragmentos, el mayor pesé 6 gr y midid 6.0x2.0x1.1 cm,
el menor peso 8 gr y midid 3.8x2.7x2.5 cm.

Se incluyeron totalmente en 20 capsulas.
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Diagnostico

Procedimiento: reseccion.
Sitio tumoral: regién frontoparietal izquierda.
Tamano del espécimen: 6.0 x 2.0 x 1.1 cm (fragmento mayor).

Focalidad: unifocal.
Diagnhdstico integrado: compatible con meningioma anaplasico.

Grado histologico: 3 (CNS WHO 2021).

La positividad para SSTR2 aunado a la imagen histolégica (diferenciacion sarcomatoide) y el

comportamiento proliferativo de la lesion, sugiere que l|la neoplasia corresponde a un meningioma

anaplasico.
A













Addendum

Referido como "tumor supratentorial parasagital izquierdo®, reseccion:
* Tipo histologico: Tumor fibroso solitario.

* Grado histoldgico: 2 (Clasificacion de la OMS 2021).

* Necrosis: No identificada.

* Tasa mitodtica: 16 mitosis en 10 campos de alto poder.
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Tumores intracraneales extra-axiales

* Los tumores extra-axiales son las neoplasias intracraneales mas comunes del adulto (35% de
acuerdo con la base de datos del CBTRUS).

Los meningiomas son el tumor extra-axial mas comun 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 anos), 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%).

OTTO RAPALINO1 AND JAMES G. SMIRNIOTOPOULOSZ2; Extra-axial brain tumors; Handbook of Clinical Neurology, Vol. 135 (3rd series)




Tumores intracraneales extra-axiales

* Los meningiomas pediatricos representan una proporcion muy pequena 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 pediatricos son clinicamente,

histopatologicamente, genéticamente y epigenéticamente distintos de sus contrapartes en el
adulto.

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




Tumores intracraneales extra-axiales

28% meningotelial.
21% transicional.
15.5% atipico.

10.5% fibroblastico.
6% células claras.

4% anaplasico.

4% psammomatoso.
3% papilar.

3% rabdoide.

1.5% microquistico.
1.5% cordoide.

1% angiomatoso.

< 1% secretor.

< 1% metaplasico.

< 1% rico en infiltrado
linfoplasmacitico.
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Locations and histopathological subtypes of pediatric meningiomas. Those results included all articles concerning pedi-

atric meningiomas of the literature review and the four series of adult meningiomas.

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




Tumores intracraneales extra-axiales

SUPRATENTORIAL
DURAL-BASED MASS

* Meningioma

* Dural-based metastasis
» Hemangiopericytoma
* Lymphoma

Epidemiology of extra-axial intracranial tumors

Number of cases Proportion of all Amnual age-adjusted
Pathology (2005-2009) mtracramal neoplasms meidence™®
Meningioma 110 359 35.5% .22
Pituitary tumors 43 8§52 4.1% 294
Nerve sheath tumors 25926 . 3% L7
Lymphoma' 677 2.2% 0.45
Other menmgeal neoplasms 2706 1.9 0.18
Cramopharyngioma 2680 .9%% 0.18
Extra-axial mesenchymal tumors 1192 ). 4%, 0.08
Other extra-axial hematopoetic neoplasms 182 ). 1% 0.01

*Per 100 000 individuals/year.
"The Central Brain Tumor Registry of the United States report does not separate the prevalence of intra- and extra-axial involvement for these
wmors (Dolecek et al., 20012).

OTTO RAPALINO1* AND JAMES G. SMIRNIOTOPOULOS?2; Extra-axial brain tumors; Handbook of Clinical Neurology, Vol. 135 (3rd series)



Tumores intracraneales extra-axiales

Review

Meningeal tumors histologically mimicking meningioma

Valeria Barresi®*, Maria Caffo®, Giovanni Branca?, Rosario Caltabiano®, Giovanni Tuccari?®

3 Department of Human Pathology, Section of Pathologicnl Anatomy, University of Messing, Italy
& Department of Neurosciences, Section of Newrosurgery, University of Messing, Italy
© Dapartment G.F. Ingrassia, Section of Petoiogical Anatomy, University of Catania, bty

* El hemangiopericitoma meningeo 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 histolégico e indice mitdsico, puede
confundirse con el meningioma atipico. Pero el HPC tiene un peor
pronodstico con recurrencias casi inevitables, metastasis a huesos,
pulmones e higado, y probablemente muerte relacionada con el
tumor en el 61% a 15 anos.

Mimickers of meningioma according to the histotype.

Histotype of meningioma

Histological mimicker

Meningothelial
Fibrous

Angiomatous
Clear cell
Chordoid

Atypical

Anaplastic

Melanocytoma

Solitary fibrous tumor

NVIenmgeal Letomyoiia
Hemangioblastoma
Hemangioblastoma
Intradural chordoma
Hemangioendothelioma

Hemangiopericytoma

Meningeal Leiomyosarcoma
Metastatic carcinoma

Meningeal ES-PNET
Leptomeningeal medullobla|st0ma
Metastatic carcinoma
Leptomeningeal medulloblastoma

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




Tumores mesenquimales no meningoteliales

 La terminologia y las caracteristicas histologicas de los tumores mesenquimales benignos y malignos, no
meningoteliales, originados en el SNC, se corresponden con las de sus homologos de tejidos blandos vy
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 nosolégicos anticuados, como "sarcoma de células fusiformes”,

"sarcoma pleomorfico”, "mixosarcoma"” y "hemangiopericitoma".

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




Clasificacion de los tumores del SNC

CHAPTER 10

Meningeal Tumours

Meningiomas (WHO grades |, 1l or IlI)
Meningothelial (arachnoidal) cell neoplasms, typically attached
to the inner surface of the dura mater.

Mesenchymal, non-meningothelial tumours

Benign and malignant mesenchymal tumours originating in the
CNS and histologically corresponding to tumours of soft tissue
or bone.

Haemangiopericytoma (WHO grades Il or lll)

A highly cellular and vascularized mesenchymal tumour
exhibiting a characteristic monotonous low-power appearance
and a well-developed, variably thick-walled, branching
“staghorn” vasculature; almost always attached to the dura and
having a high tendency to recur and to metastasize outside the
CNS.

Melanocytic lesions

Primary melanocytic neoplasms of the CNS that arise from
leptomeningeal melanocytes and that can be diffuse or
circumscribed, benign or malignant. This group includes (1)
diffuse melanocytosis and melanomatosis, (2) melanocytoma
and (3) malignant melanoma.

Haemangioblastoma (WHO grade I)

A slowly growing, highly vascular tumour of adults, occurring in
the cerebellum, brain stem or spinal cord; histologically
comprised of stromal cells and small blood vessels; occurring
in sporadic forms and in association with von Hippel-Lindau
(VHL) syndrome.

Clasificacion de la OMS 2007
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8. Mesenchymal, non-meningothelial tumours involving the CNS

Mesenchymal, non-meningothelial tumours involving the CNS: Introduction
Soft tissue tumours
Fibroblastic and myofibroblastic tumours
Solitary fibrous tumour
Vascular tumours
Haemangiomas and vascular malformations
Haemangioblastoma
Skeletal muscle tumours
Rhabdomyosarcoma
Tumours of uncertain differentiation
Intracranial mesenchymal tumour, FET::CREB fusion-positive
ClC-rearranged sarcoma
Primary intracranial sarcoma, DICER1-mutant
Ewing sarcoma
Chondro-osseous tumours
Chondrogenic tumours
Mesenchymal chondrosarcoma
Chondrosarcoma
Notochordal tumours
Chordoma

Clasificacion de la OMS 2021




Tumor fibroso solitario

* Es una neoplasia fibroblastica con una inversion genomica en el locus 12913, que conduce a la
fusion de los genes NAB2 y STAT6, asi como a la expresion nuclear de STAT6.

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

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




Tumor fibroso solitario

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

En la mayoria de los casos, los sintomas y signos son consistentes con la localizacion, el efecto
de masa y el aumento de la presion intracraneal debido al tamano del tumor.

La verdadera incidencia y prevalencia de esta entidad es dificil de determinar debido a su

nomenclatura inconsistente. Los datos de grandes series sugieren que constituyen < 1% de
todos los tumores del SNC.

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




Tumor fibroso solitario

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

Relacion M:F: 1,08:1.

Se ha notificado el TFS primario del SNC en la poblacidn pediatrica, pero es extremadamente
raro.

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




Tumor fibroso solitario

* La histogénesis sigue siendo objeto de debate.

* El sello genético distintivo del TFS en todos los sitios anatomicos es una inversion paracéntrica
que involucra al cromosoma 12q13, lo que resulta en la fusion de los genes NAB2 y STAT6.

* La demostracion de la fusion del gen NAB2::STAT6 es practicamente patognomonica. Se han
descrito casos de mutacion en TP53 y sobreexpresion de p16 en tumores mas agresivos.

/JL

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

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



Tumor fibroso solitario

En dos estudios separados, se encontro que la clasificacion histologica basada en una combinacion de actividad
mitotica y necrosis tumoral se correlaciona con el prondstico.

Se identificaron los siguientes grados:

*SNC OMS grado 1: < 2,5 mitosis/mm? (< 5 mitosis/10 HPF).
*SNC OMS grado 2: > 2,5 mitosis/mm? (= 5 mitosis/10 HPF) sin necrosis.
*SNC OMS grado 3: > 2,5 mitosis/mm? (= 5 mitosis/10 HPF) con necrosis.

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

J Neuresurg Pediatrics 14:14%-134, 2014
TAANS 2014

Intracranial infantile hemangiopericytoma

Case report

* 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 radiologicamente indistinguible de los meningiomas.

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

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 pediatrico

TABLE 1: Summary of the previously reported cases of infantile HPC*

Age at Op,
Authors & Year Sex Location Presenting Signs/Symptoms Intervention Histopathological Findings Follow-Up

presentcase  2mos, M ltfrontal region, macrocephaly GTR round & spindle-shaped cells; highly vascularized tissue;  NED at 28 mos
extraaal abundant reactive extramedullary hematopoiesis
CD31 neg; CD34 pos; CD45 neg; CD93 neg; EMA neg;
GFAP neg; keratin neg; MSA pos; NSE neg; 5100 neg;
SMA pos
Aouad etal., Sdays,M  rtcerebrum lethargy; tense fontanels; bilat spindle-shaped cell; numerous thin-walled vascular chan- MNED at 5 mos
1991 papilledema nels wi single layer of endothelial cells; areas of necro-
sis; few mitotic figures; EMA neg; GFAP neg; S100
neg; NSE neg; reticulin pos; vimentin pos
Blank et al,, 9mos & 31 It sylvian fissure rt VIl nerve palsy & monoparesis  initial op: STR; repeat op:  “hemangiopericytoma® recurrence at 20 mos after
1988 mos, F of rt arm GTR 1st op & 2 mos after 2nd
Cavalheiroet 34 wks It frontoparietal mother was in motor vehicle GTR highly cellular lesion wi extensive vascular network; CD34 MED at 2 yrs
al., 2002 gest, M region accident pos; EMA neg; reticulin pos; Ki 67/MIB-1=T7%
Cole & Naul, 6wks, M rf pariefooccip-  seizures GTR EMA neg; GFAP neg; kerafin neg; reficulin pos; vimentin ~ NED at 1 mos
2000 ital region pos
Herzogetal, 2.5mos M riparasagttal seizures GTR highly proliferative ovoid cells surrounding thin-walled alive at 5 yrs
1995 region capillaries; areas of necrosis; numerous mitotic figures
19 days, M It anterior tem- |t ophthalmoplegia & ptosis STR highly proliferative ovoid cells surrounding thin-walled NED at 27 mos
poral fossa capillaries; extensive necrosis; numerous mitotic
figures; EMA neg; GFAP neg; reficulin pos; $100 neg;
vimentin pos
Kerletal, 2011 18mos, F  ltoccipitome-  presented at 5 days wi dehis- 8 cycles of chemo; GTR  highly vasculanzed, cellular lesion wi necrosis; low mitofic
dial region cence of sagittal fissure; re- index; CO34 pos; Ki 67/IMIB-1 = 4%
ceived chemo prior to resection
Peace, 1954 35dayst rtcerebrum flaccid; seizures; bulging fontanel; proliferation of ovoid cells & associated hemorrhage; DoD
M fixed pupils dense capillary networks; no mitosis; reficulin pos
Sobel et al, 33 whs posterior fossa  diagnosed via neonatal ultra- hypercellular (ovoid) & hypervascular lesion; extensive DOD at 11th day of life
2006 gestTM sound at 33 wks gest when necrosis; many mitotic figures; CD34 pos; desmin neg;
mother presented w/ abdomi- EMA neg; GFAP neg; NSE neg; S100 neg; synapto-
nal discomfort physin neg; vimentin pos; Ki 67/MIB-1 = 40-50%
Solitare & Krig- 32 wks rt middle fossa  stillborn none 3.5 = 2 x 4—cm mass; fusiform cells wi reficulin fibers; DoD
man, 1964 gestTF “mixed HPC & meningeal fibroma”
Wyleretal, 6mos, F It panetooccipi-  lethargic; tense fontanels GTR & cobalt radiother-  cellular lesion w/ abundant capillanes; noted necrosis; NED at 14 mos
1973 tal region apy occasional mitotic figures; reticulin pos
Fernandez- Tyrs,NA  posteriorfossa NA op (unknown result), NA& DOD at 3 yrs
Pinedaetal, chemo, & radiotherapy
2011% 14 yrs,NA pinealgland  NA op (unknown resulf}, NA DOD at 7 yrs
chemo, & radiotherapy

* chemo = chemaotherapy; DOD = dead of disease; EMA = epithelial membrane antigen; gest = gestation; GFAP = glial fibrillary acidic protein; GTR = gross-total resection; MSA = muscle-specific actin;
MNA = not available; NED = no evidence of disease; neg = negative staining; NSE = neuron-specific enolase; pos = positive staining; SMA = smooth-muscle actin; STR = subtotal resection.

T No surgery was performed.

f Mon-infantile cases; age at diagnosis and surgery significantly greater than the other reported cases.

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 pediatrico

Paciente masculino de 2 meses de edad.
Llega a la consulta con aumento del perimetro cefalico.
Examen neuroldgico sin alteraciones.
IRM: tumor frontal extra-axial de 2.8x2.2x3.0 cm, es
hipointenso en T1 e hiperintenso en T2, con avida captacion
del medio de contraste, ligeramente heterogénea.
IHQ:
e CD34: positivo focal.
* AML: positivo.
* Vimentina: positivo débil.
e CDA45, CD99, EMA, S-100, CK AE1/AE3, ENE, PAGF: negativo.

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 pediatrico

Intracranial, Extradural, Hemangiopericytoma in a Neonate

Paciente recién nacido a término, masculino.
Con hinchazon gradualmente progresiva en el lado izquierdo de la cara
desde el nacimiento, el cual fue diseminandose sobre el lado izquierdo de |la
parte superior de la cara y la piel cabelluda de la region temporal
deformando la fisura palpebral.
La TAC mostro una gran lesion de tejidos blandos en craneo en la region
temporal izquierda y frontoparietal adyacente. Se observo necrosis central,
pero no calcificaciones. La lesion era extra dural, sin invasién 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.

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 pediatrico

Table 1: Comparative summary of reported cases of neonatal infracranial hemangiopericyvtoma
Author Sex  Antenatal Clinical features and Management Histopathology Reti Immunohistochemistry
(vear) diagnosis location of mass culin Vimentin CD3%4 GFAP Desmin
Peace Male No Flaceid seizures. Nil Proliferation of ovoid cells, Rich NM NM NM NM
(1934) bulging fontanelle hemorrhage, dense capillary
Right cerebral mass network
Stillborn Fusiform cells, “mixed
Right middle cranial hemangiopericytoma and
fossa mass meningeal fibroma™
Lethargy, tense Spindle-shaped cells.
fonfanelle, papilledema mumerous thin-walled
Right cerebral vascular channels. necrosis

FU and
outcome

Death

Solitare and Female No
Erigman

(1964)

Aovad efal. Male No
(1991)

Well at 5
momnths

Herzog Male
etal (1995)

Left ptosis
Left anterior temporal
fossa

Cavalheito Male
et al. (2002)

Left frontoparietal mass

Highly proliferative ovoid
cells surrovnding thin-walled
capillaries, extensive necrosis,
mumerous mitotic figures
Highly cellular lesion.
extensive vascular network

Positive NM NM NM

Spontaneous
regression by
18 months. well
at 27 months
Well at 24
months

Sobel eral. Male Posterior cranial fossa
(2006) mass

Hypercellular, ovoid cells,
hypervascular, necrosis

Positive Negative Negative Negative Death

Table 1: Contd...
Histopathology

FTU and
outcome

Well, at?

Anthor Sex
(vear)
Eetrl ef al.
(2011)

Antenatal Clinical features and
diagnosis location of mass

Female No Dehiscence of sagittal
fissure chemo-VAC,

Left occipitomental complete resection

mass at 18 months
Present case Male No Left temporofacial Incomplete Highly cellular,
(20207 disfiguring mass resection staghorn-shaped blood vessels
NM — Not mentioned; ND — Not done; GFAP — Glial fibrillary acidic protein; F/T — Follow-up; VAC — Vineristine, Actinomycin D, Cyelophosphamide

Management Immunochistochemistry

Positive WM NM NM

Eight cycles Highly vascular, cellular,

NECTos1s

ND Positive Positive Megative Negative Negative

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

Case Report

A case of intracranial solitary fibrous
tumor/hemangiopericytoma with
dedifferentiated component

e Se han reportado muchos <casos de desdiferenciacion dentro del tumor fibroso
solitario/hemangiopericitoma en tejidos blandos.

La desdiferenciacion tiene dos hallazgos morfologicos: el tumor fibroso solitario convencional y el
componente desdiferenciado. Este ultimo es un componente sarcomatoso pleomorfico de alto grado, el
cual puede presentar células tumorales pleomorficas y actividad mitotica alta.

El TFS/HPC de tejidos blandos a veces revela caracteristicas sarcomatosas y han sido llamados «TFS
maligno» o «HPC anaplasico». Sin embargo, |a desdiferenciacion se ha diferenciado por la coexistencia de
caracteristicas convencionales y sarcomatosas.

Akira Maekawa, 1,2 Kenichi Kohashi,1 Yuichi Yamada,1 Akira Nakamizo,5 Koji Yoshimoto,3 Masahiro Mizoguchi,3 Toru Ilwaki4 and Yoshinao Odal; A case of intracranial solitary
fibrous tumor/hemangiopericytoma with dedifferentiated component; Neuropathology 2014.
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Diagnostico diferencial

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

Si bien se ha descrito la importancia de los marcadores inmunohistoquimicos como CD34 y vimentina en
el diagndstico de SFT/HPC y meningioma, muchos de los informes se basaron en estudios realizados
antes del descubrimiento del gen de fusion NAB2-STAT6, lo que llevo a una reclasificacion.

Los SFT/HPC de grado Il y Il de la OMS son considerados tumores malignos debido a las altas tasas de
recurrencia y metastasis.

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

Table 1 Clinical features and imaging findings of six patients with anaplastic SFT/HPC

Case Age Sex Initial symptoms

Location

Size
(mm)

Cyst Imaging (CT, MRI,
angiography)

Embolization Resection Radiation

Follow

up
(month)

Recurrence Metastasis
(time) (time)

Case 1 Case 2

Case 3

Case 4

Case 5

Case 6

Mild DOC, hemiparesis, Parietal convexity
sensory aphasia,
hemianopia

Mild DOC, headache,
pain of trigeminal
nerve (V2)

Temporal fossa

Mild DOC, hemiparesis ~ Frontal convexity

Supratentorium-~
occipital convexity

Facial dysesthesia (V1, 2) Temporal fossa~
inflatemporal
fossa

Headache, nausea, Cerebellopontine
vertigo, lower nerve angle~spinal
palsy canal (C1 level)

CT: iso

MRI:

T1; mild low

T2: high

Gd; +

CT: mild high

MRI: Tl iso

T2: iso ~ mild high

Gd; +

Flow void +

CT: high

MRI:

Tl is0

T2; mild high

Gd; +

Flow void +

Angiography: corkscrew +

CT: high

MRI:

Tl is0

T2; mild high

Gd; +

CT: iso

MRI:

T1; low

T2: mild high

Gd; +

CT: mixed density
with hemorrhage

MRI:

TI; iso

T2: iso ~ mild high

Gd; +

Flow void +

Ist: STR
2nd: STR

1st: extended field

radiotherapy
2nd: SRS

lst: SRS
2nd: SRS

30 (expired) + (27 months) —

80 (alive)

70 (alive)

54 (alive)

41 (alive)

+ (63 months) —

Liver, kidney,
pancreas
(70 months)

+ (36 months) Lung
(40 months)

11 (expired) + (3 months) -

Mitosis
Necrosis
Nuclear atypia
Cellularity

= 5/10HPF
+

= 5/10HPF

+

= 5/10HPF
+

+
Moderate

= 5/10HPF

+

High

5-6/10HPF
+
+

= 5/10HPF
+

Reticulin

3+

3+

3+

3+

3+

STAT6

3+

3+

2+

2+

3+

NAB2

3+

3+

2+

3+

3+

Vimentin
Bcl-2
CD34
CD99

3+
2+
3+

2+

3+

2+
2+

3+

Factor XIIla
CD57
Laminin
SMA

EMA
Cytokeratin
5-100

GFAP
Desmin
MIB-1 index

1+
1+

42% 14%

5%

4.3%

ND

32%

ND
1+
1+

30%

STATG, signal transducer and activator of transcription 6; NAB2, NGFI-A binding protein 2; SMA, smooth
muscle actin; EMA, epithelial membrane antigen; GFAP, glial fibrillary acidic protein; ND, not done

F, female; M, male; DOC, disturbance of consciousness; CT, computed tomography; MRI, magnetic resonance imaging; STR, subtotal removal; GTR, gross total removal; PR, partial removal; SRS,
stereotactic radiosurgery

Daisuke Yamashital & Satoshi Suehirol & Shohei Kohno1,2; Intracranial anaplastic solitary fibrous tumor/hemangiopericytoma: immunohistochemical markers for definitive
diagnosis; Neurosurgical Review Springer Nature 2020
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Table 3 Immunoreactivities of ITHC markers in SFT/HPC and menin-
gioma: analysis of literature review

Diagnostico diferencial

SFT/HPC (n=354)

Meningioma (n = 460)

STAT6

340

352

96.6%

0

454

0%

Table 5 Sensitivity and specificity of IHC markers for SFT/HPC and

meningioma

NAB2
Vimentin
ALDHI1
GRIA2

62
10

62

62
10
76
74

100%
100%
84.2%
83.8%

83
4
5
29

87
4

95.4%
100%
2.8%
16.1%

IHC markers Sample sizes

Sensitivity (%) Specificity (%)

For SFT/HPC

STAT6

Bcel-2
CD34

29

35

82.9%
77.9%

20

80.0%
6.4%

pl6

71.4%

4

80.0%

CD99

69.2%

3

60.0%

p21l
PR

3

50.0%
17.6%

3
70

60.0%
76.1%

EMA

17

15.0%

89.3%

NAB2
Vimentin
ALDHI
GRIA2
Bcl-2

CD57
Cytokeratin

14.3%
9.1%

75.0%
6.0%

CD34

SSTR2A

8.0%

95.2%

S-100
GFAP
Desmin

Synaptophysin

1
2
2
2
0
0
0

/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/

5.6%
0%
0%
0%

T T T T T T T T T T T T T T T T T e

35.1%
0%
0%
0%

For meningioma
PR
EMA

SSTR2A

S-100

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

Table 4  Literature review of immunoreactivities in subtypes of SFT/HPC

All (n=1354) Grade I (n=112) Grade I (n=51)  Unknown (grade IT or III) (= 110) AHPC (grade III) (n = 81)

STATo6 340 / 352 96.6% 106 / 110 96.4% 47 [/ 51 922% 107 / 110 97.3% 80 /8l  988%

NAB2 62 / 62 100% 25 / 25 100% 37 / 37 100%

Vimentin 10 / 10 100% 3 /3 100% 3 100% 1 / 1 100%

ALDHI 64 / 76 842% 20 24 833% 17 73.9%

GRIA2 62 / 74 83.8% 20 24 83.3% 87.0%

Bel-2 29 / 35 B829% 9 13 69.2% 100%

CD34 /163 77.9% 61  90.2% 76.3%

pl6 /7 71.4% 2 50.0% 100%

CD99 /13 69.2% 100% 66.7%

p2l /8 50.0% 50.0% 66.7%

PR 3 I 17 17.6% 40.0% 0%
/
/
/
/
/
/
/
/

(8]

100%
93.1%
81.5%
91.7%
67.7%
66.7%
50.0%
33.3%
16.7%
26.8%
0%
14.3%
0%
9.1%
0%
0%
0%

[F8)

I~
s
[
~1

[
=
[
tad
[
r2

o0
o0
[—
—_—

th
N
k2
NS
"
oo
I
r2

—_—
—

EMA 17 113 15.0% 39 7.0% 6.5%
CD57 7 14.3% 2 0% 50.0%
22 9.1% 7 0% 0%
25 8.0% 10 10.0% 16.7%
36 5.6% 15 0% 12.5%
35 0% 13 0% 0%

8 0% 2 0% 0%

8 0% 2 0% 0%

Cytokeratin

1

2
SSTR2A 2
S-100 2
0

0

0

GFAP

Desmin

— e e e b N e e e e e e o e e e

/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/

/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/
/

=R e i e i | B L= = o T
oo O = =10 = N O N N K
W W WO oo NS kR L e Lo L kD
T B e =0 = O TR o

Synaptophysin

ALDHI, aldehyde dehydrogenase 1; GRIA2, glutamate receptor 2; PR, progesterone receptor; SSTR2A, somatostatin receptor 2A

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




Sensibilidad y especificidad de STAT6

Los marcadores de inmunohistoquimica que apoyan el diagndstico como el CD34, CD99, y Bcl-2, se usan
comunmente en el diagnostico diferencial, aunque ninguno es lo suficientemente sensible o especifico.

Una alteracion citogenética recurrente se ha identificado en la gran mayoria de los TFS, llevando a la
fusion de genes especificos NAB2 y STAT®6.

NAB2 en un modulador transcripcional de los factores de transcripcion de dedos de zinc y que esta
localizado en el nucleo.

STAT6 esta involucrado en la activacion de la transcripcion y en las respuestas biologicas mediadas por la
1L4.

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




Sensibilidad y especificidad de STAT6

Table I. Distribution and clinicopathological characteristics of
patients with solitary fibrous tumors.

Characteristics Total (n=80)

Age (years)

Mean (+5D) 58.4(x16.1)

Median (range) 539.5(21-92)

<58 36 (45%)

=58 44 (55%)

G:'nder AT Ty S Al O, \-s‘\\sQ ""}'“3\\"
emale 35 (44%) QY N \“_ X\
Male 45 (56%) b a i M- T o éa%"
Size (cm) 1 aptld G L S A NS )
Mean (+SD) $2(53)

Median (range) 8 (x0.8-25)

<8 32 (40%)

=8 33 (41%)

ND 15 (19%)

Anatomic location

Abdomen 16

Extremities

Head and neck

Long TN o AR 7. ¥ 5 | ¥ |, STATS (nuclear)
Mesenterium N aiY '. y : A\ B » STATG(Cmﬂé,z)
Pelvis L & . ' ) A ' ) X CD34

o - ALDH1
Pleura e - . Noe Qe N U o
Prﬁsmtﬁ 2 .'Tf a .l.. 4': ; < ) .._.3' : ? ¢ W‘V . : '.,i ¥y ' # clggg

. of A ) O \ % BCL2
Retroperitonenm ' W F i \ . LSD1

Thorax

. y . o g ’ 0 <1 1-10 11-33 34-85 266
ND, not determined. | : ks ; P o " ¥ IHC - positive cells (%)

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




Sensibilidad y especificidad de STAT6

Table ITI. Immunohistochemistry results of 454 soft tissue tumors.

Immunohistochemistry-positive (%)

STAT6

Tumor type Nuclear Cytoplasmic NAB? ALDHI* GRIAZ IGF2

Anglosarcoma 0(0) 3 (10) 14 (48) 0(0) 1(3) 16 (53)

| Dedifferentiated liposarcoma 1(1) 8 (11) 27 (38) 0 34 27 (38) |
Hemangioma ) 0 (D) 2(33) 4 (67) ND 0 2(33)
L eromyosarcoma 0 (D) 34 14 (21) 0 22 (32) 29 (43)
Malignant penipheral nerve sheath tumor 0 (D) 0 11 (46) 0 1{4) 7(29)
My=oid liposarcoma 0 (D) 1(3) 20 (69) 0 0 3 (10)
Pleomorphic liposarcoma 0 (D) 1(11) 2(22) 0 0 3(33)
Schwannoma 0 (0} 0 (D) 11 (97 ND 00} 1(8

I Solitarv fibrous tumor 80 (100} 8 (100 80 (100) 25 (76) 21 (64)° 25 (76)
Synovial sarcoma 1(7) 2(13) 747 0 3 (200 T(47)
Undifferentiated pleomorphic sarcomas 0 (D) 0 (D) 13 (37) 0 (0) 0 (0) 7 (20)

| Well-differentiated liposarcoma 2(3) 307 23 (31) ND 0 () 40 (35) |

ND, not determuned; >10% moderate to strong nuclear/cytoplasmic staimng was considered positive for the purposes of the study; “performed
on mdividual TMAs comprising SFT (n=33 evaluated) and pan-soft tissue tumor specimens (n=44 evaluated).

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




Conclusiones

Uno de los principales diagnosticos diferenciales por radiologia e histopatologia del meningioma es el
tumor fibroso solitario.

La positividad nuclear para STAT6 es altamente especifica y sensible para el diagnostico de TFS vs otros
tumores mesenquimales.

Aungue la incidencia del TFS intracraneal en pacientes pediatricos es extremadamente baja, se requiere
un diagnostico preciso para optimizar la toma de decisiones clinicas y estrategias de tratamiento.

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