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RESUMEN

El meningioma es una neoplasia comun que representa entre el 13 % al 19% de todos los tumores prima-
rios, su variante, el meningioma cordoide es un raro subtipo representando solo el 0,5 % a 1,0 % de todos
los meningiomas intracraneales, una entidad de interés por su baja prevalencia comparada con los demas
subtipos de meningioma. Presentamos el caso clinico de un hombre de 51 afios con cuadro clinico de 18
meses de evolucion, consistente en parestesias en miembro inferior derecho y cefalea. Quien mostr6 en la
resonancia magnética nuclear (RNM) una gran masa tumoral extra axial de 6,0 x 5,0 cm sobre el drea motora
izquierda, regién parietal, bien vascularizada con efecto compresivo. Se llevo a cirugfa en donde se encontrd
lesion dependiente de la hoz del cerebelo que fue removida en su totalidad con desaparicion progresiva de los
cambios neuroldgicos descritos.
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SUMMARY

Meningioma is a common malignancy that accounts for 13 to 19% of all primary tumors, meningioma Chor-
doid variant is a rare subtype representing only 0.5% to 1.0% of all intracranial meningiomas resulting in a
entity of interest by its low prevalence compared with other subtype of meningioma. We report the case of a
51-year clinical evolution of 18 months, consisting of paresthesia and headache right lower limb. RNM who
showed a large tumor in extra-axial mass of 6.0x5.0 cm on left motor area, parietal region, well-vascularized
with compressive effect. It takes surgery where dependent injury Sickle of the cerebellum that is removed
entirely with progressive disappearance of neurological changes described is.
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INTRODUCCION

Los meningiomas corresponden a un tema tan apasio-
nante y de alta consideracion por sus caracteristicas unicas,
que desde muy tempranas épocas ha sido asunto de inves-
tigacion y en el que se ha logrado diversos avances en el
conocimiento sobre el mismo, as{ pues, al revisar la literatura
se encuentran textos que desde antafio se han destacado,

“Pocos tumores hay tan atractivos como el meningioma. Su
descripcién temprana, en los siglos XVIII y XIX, el conoci-
miento de su existencia en momias de la época precristiana,
lo incierto de su histogénesis, su multiple localizacién y su
variado aspecto microscépico, hacen de ¢l un campo de
continuo interés” (1).
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Podemos definir los meningiomas como neoplasias que
se originan en las células meningoteliales (aracnoides) en la
superficie interna de la duramadre (2). Los meningiomas
representan entre el 13 % al 19 % de todos los tumores
cerebrales primarios (3).

Durante las ultimas dos décadas a través de intensas
investigaciones en el campo de la tumorigenesis y de los
tumoral primarios del sistema nervioso central se han repor-
tado alteraciones genéticas y epigenéticas que determinan
subgrupos de tumores con diferente evolucién que corres-
ponden a marcadores moleculares prondsticos y subgrupos
con diferente respuesta a tratamientos que corresponden a
los marcadores moleculares predictivos (4). Lo que llevé a
que en el 2016 la Organizacién Mundial de la Salud incor-
porara por primera vez marcadores moleculares para la
definicion de entidades tumorales cerebrales, que origind
una nueva clasificaciéon para los tumores del SNC y generd
agrupaciones considerando los parametros moleculares
(5-7), como se observa de forma resumida en las tablas
1y 2, especificamente se correlacionan los diferentes 15

tipos de meningiomas, en el presente articulo, se menciona
especificamente sobre el meningioma cordoide.

El meningioma cordoide fue documentado por primera
vez en 1988 por Kepes, et al., (8), quienes describieron a 7
pacientes entre los 8 y 19 afios con irregularidades hema-
tologicas, en particular relacionados con la enfermedad de
Castleman (9). El meningioma cordoide representa una
rara variante que comprende menos del 0,5 % y el 1,0 %
de todos los meningiomas intracraneales (10-11), son mas
comunes en pacientes menores de 18 afios (12), aunque
se presentan en todas las edades siendo mas agresivos a
menor edad (2) sin diferencias por sexo (13). El meningioma
cordoide se compone de células fusiformes o epitelioides
dispuestas en racimos y los cables de cordoma como en una
matriz mixoide ofrecen a menudo un prominente infiltrado
lymphoplasmacellular (14). El meningioma cordoide tiene
mayor predisposicion por la regién supratentorial e intra-
ventricular (15-16), usualmente su remision quirdrgica lleva
a la ausencia del cuadro clinico (17), sin embargo, obedece
a la ubicacion cerca a importantes areas del encéfalo o de

Tabla 1. Clasificacién de tumores del Sistema Nervioso Central segiin la Organizacion Mundial de la Salud 2016.

Glioma de bajo grado

Diagnoéstico OMS 2016

Astrocitoma difuso

Astrocitoma difuso IDH mutado

Astrocitoma difuso IDH nativo

Astrocitoma difuso NOS

Oligodendroglioma Oligodendroglioma IDH mutado y 1p19q codeletado
Oligodendroglioma NOS
Oligodendroglioma NOS

Oligoastrocitoma Oligoastrocitoma NOS

Glioma alto grado

Diagnostico OMS 2016

Astrocitoma anaplasico

Astrocitoma anaplasico IDH mutado

Astrocitoma anaplasico IDH nativo

Astrocitoma anaplasico NOS

Oligodendroglioma anapléasico

Oligodendroglioma anaplasico mutado y 1p/10q codeletado

Oligodendroglioma anaplasico NOS

Glioblastoma Glioblastoma IDH mutado
Glioblastoma IDH nativo
Glioblastoma NOS

Meduloblastoma Diagnéstico OMS 2016

Meduloblastoma genéticamente definido

Meduloblastoma SHH activado y p53 mutado

Meduloblastoma SHH activado y p53 nativo
Meduloblastoma no WNT no SHH

Meduloblastoma histologicamente definido

Meduloblastoma clasico

Meduloblastoma demoplastico/nodular

Meduloblastoma con nodularidad extensa

Meduloblastoma de células grandes/anaplasico
Meduloblastoma NOS

NOS: no especificado, se utiliza en los casos en los que el estudio molecular no ha sido realizado.
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Tabla 2. Tipos de meningiomas.

Meningiomas

Meningioma meningotelial
Meningioma fibroso

Meningioma transicional
Meningioma psamomatoso
Meningioma angiomatoso
Meningioma microquistico
Meningioma secretor
Meningioma rico en linfoplasmacito
Meningioma metaplasico
Meningioma cordoide
Meningioma de células claras
Meningioma atipico

Meningioma papilar

Meningioma rabdoide
Meningioma anaplésico (maligno)

vasos sanguineos, lo que define el tamafio de la reseccion,
cabe resaltar que el meningioma cordoide presenta un
comportamiento agresivo y con una alta probabilidad de
hacer recurrencia localmente (18-20). Por lo que se reco-
mienda que cuando la recesién es incompleta se practique
radioterapia postoperatoria (21-22). Histologicamente, la
variante cordoide se compone de cordones o trabéculas de
células eosinéficas o vacuolizadas embebidos en una matriz
mucoide abundante, no obstante, morfolégicamente existen
otros tumores intracraneales similares tales como el glioma
cordoide, condrosarcoma extraesquelético, ependimoma
mixopapilar, los tumores metastasicos (23-24) y el cordoma,
este ultimo presenta adicionalmente un gran parecido his-
tologico con el meningioma cordoide (25). Por lo que es la
inmunohistoquimica la que hace el diagnéstico diferencial,
se ha documentado para meningioma cordoide EMA/CK
y S-100 positivas (25). También se ha demostrado que el
D2-40 un anticuerpo monoclonal, es util diferenciando con-
drosarcoma mixoide extraesquelético y cordoma (25). Esto
ultimo resulta importante para hacer diagnostico diferencial,
pues aunque tienen histologfa similar el comportamiento y
las terapias biolégicas son diferentes (20).

Se ha encontrado que el sintoma mas comun en los
pacientes con meningioma cordoide es la cefalea severa que
no mejora con tratamiento convencional y los demas sin-
tomas dependen de la localizacién y tamafio del tumor, sin
manifestaciones clinicas especificas (13). Solo en los casos
asociados a enfermedad de Castleman se correlaciona con
anemia hipocrémicas resistente al tratamiento con hierro,
se han documentado algunos casos de disgammaglobuli-

nemia con retraso del crecimiento (27) y se han reportado
episodios de convulsiones tonico-clénicos generalizadas,
pero este hallazgo es excepcional (28, 29).

Presentacion del caso clinico

Presentamos un caso clinico correspondiente a un
hombre de 51 afios de edad, que consulta al servicio por
un cuadro clinico de 18 meses de evolucion, consistente en
parestesias en miembro inferior derecho y cefalea intensa
que no mejoraba con ninguno de los diversos tratamientos,
sin ninguna otra sintomatologfa asociada. Con antecedente
de hipertension arterial con un adecuado tratamiento y de
hernia discal a nivel de 1L5/S1 con monopatesia derecha. Sin
ningun otro antecedente patolégico o quirirgico.

Alos 18 meses de iniciado el cuadro clinico presentd un
unico episodio convulsivo focal, sin ninguna otra caracteris-
tica y sin ningun otro sintoma, frente a lo cual se le realizé
resonancia nuclear magnética como se observa en la (figura
1) en la que se aprecia gran masa tumoral extra axial de 6,0
cm x 5,0 cm sobre el area motora izquierda, region parietal,
bien vascularizada con efecto compresivo. Se programoé a
neurocirugia en donde se encontré lesién dependiente de la
hoz del cerebelo que es removida en su totalidad y se envié
a patologia, la cirugfa fue exitosa sin ninguna complicacién
durante la misma ni en el posoperatorio.

A la revaloracién del paciente se observé desaparicion
progresiva de los sintomas neurolégicos presentados y una
mejorfa en la calidad de vida del paciente.

Anatomia patologica

Histolégicamente la lesion se asemeja a tejido derivado
de la notocorda, con cordones y trabéculas de células epite-
lioides, dentro de un estroma rico en mucina con infiltrado
inflamatorio crénico interpuesto.

Presentamos el siguiente analisis realizado sobre la
muestra obtenida del paciente de inmunohistoquimica con
vimentina, S100 y GFAP, en donde se observoé un patrén de
inmunohistoquimica congruente con la histologia conven-
cional descrita. Se obtuvo de igual forma, tincién positiva
con coloracion de PAS y Alcian Blue en las dreas de depésito
de mucina. Tal como se puede observar en la figura 2.

Cabe resaltar que el analisis inmunohistoquimico con
Ki67 del paciente no super6 el 10 %, lo cual se asocia con
menos probabilidad de recidiva.

DISCUSION

El meningioma cordoide es un tumor de rara ocurrencia,
lo cual hace a estos casos diferentes de los meningiomas
meningoendoteliales, lo que resalta lo particular del caso.
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Adicionalmente los meningiomas cordoide por su baja
recurrencia y baja prevalencia se han conocido como
meningioma atfpico.

El mayor predictor de la recurrencia tumoral es la
extension de la reseccidn, una serie de estudios realizados
por Coulce, et al., demostrd recidivas hasta del 42 % de los
tumores cuando se realizo reseccion subtotal.

El segundo factor predictor de recidiva es la cantidad
de elementos cordoides presentes en el tumor, cuando este
componente es superior al 50 %, la posibilidad de recidiva
en algunas series alcanzo hasta el 85 %.

El Ki67 es reconocido como el factor predictor de
recurrencia menos sensible para este tipo de neoplasias. Sin
embargo, un Ki67 elevado (>25 %) se ha asociado a riesgo
mayor de evolucién a meningioma anaplasico.

Frente al caso reportado, se resalta la remision total de
los sintomas neuroldgicos y el impacto en la mejorfa de la

calidad de vida del paciente.

Conflictos de intereses
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en este estudio.

Figura 1. Resonancia nuclear magnética en la que se aprecia gran masa tumoral extra axial de 6,0 x 5,0
cm sobre el area motora izquierda, region parietal, bien vascularizada con efecto compresivo.

Figura 2. Células de citoplasma claro en un estroma mixoide. Tincién de hematoxilina-eosina. Izquierda vista a 10 x,
derecha la vista a 40 x.
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