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Meningioma intraventricular. Presentacion de un caso en la infancia
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Resumen

Los meningiomas son tumores poco frecuentes en la
infancia, pero, de presentarse en este grupo de edad, la
localizacion intraventricular es mas prevalente que en
adultos.

Presentamos el caso de una paciente de 5 afios que
debut6 clinicamente con sindrome de hipertension
intracraneal con paralisis del VI par izquierdo. En la
tomografia computarizada y en las imagenes de reso-
nancia magnética se detecté una masa bien delimitada
localizada en el interior del ventriculo lateral derecho.
En ambas pruebas diagnésticas la tumoracion captaba
contraste de forma intensa y homogénea. La lesion se
abord6 quirurgicamente a través de la circunvoluciéon
temporal media y fue extirpada totalmente. El estudio
anatomopatolégico tipificé el tumor como meningioma
atipico.

PALABRAS CLAVE: Meningioma. Ventriculo lateral.
Infancia.

Intraventricular meningioma: case report in infancy

Summary

Meningiomas are infrequent tumours in infancy but
when they appear in this age group, the intraventricular
location is more frequent than in adults.

We report the case of a S-year-old girl with intra-
cranial hypertension and a VI nerve palsy. Computed
tomography and magnetic resonance imaging of the
brain revealed a tumoral lesion involving the right late-
ral ventricle with intense enhancement after contrast
administration. It was completely resected through a
mean temporal circunvolution route. Histological diag-
nosis was of atypical meningioma.
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Introduccion

Los tumores del SNC son la primera localizacion de
tumores solidos en la infancia. Se describen dos picos de
incidencia de dichos tumores. El primero ocurre en torno
a la primera década de la vida y supone 2,2 a 2,5 casos por
100.000 nifios por afio, con una muy discreta preferencia
por el sexo masculino (1,1:1). El segundo es mucho mas
amplio abarcando desde la tercera a la cuarta década, con
su punto algido a partir de los 60 afios*. Dentro del primer
pico predominan la neoplasias del SNC de estirpe embrio-
naria con una relativa ausencia de gliomas. Esto persiste
hasta la adolescencia temprana, incrementandose a partir
de aqui la incidencia de tumores del SNC tipicamente de
adultos. Estos diferentes patrones, en cuanto a incidencia
e histologia, sugieren que los tumores del SNC en nifios
podrian tener diferencias etiologicas en comparacion con
los que aparecen en adultos®.

Los meningiomas constituyen una rareza en la infan-
cia®. Se diagnostican con mayor frecuencia en mujeres en
torno a la quinta década de la vida, y constituyen entre el 13
y el 27% de los tumores intracraneales primarios. En nifios
representan del 1 al 4% de los tumores intracraneales®**.

Shaw describe por primera vez en 1854 los menin-
giomas intraventriculares, que constituyen del 0,5 al 15%
de los meningiomas intracraneales en distintas series
en adultos®". Su incidencia en la infancia es proporcio-
nalmente superior, siendo el 15% intraventriculares,
asentando preferentemente a nivel de los ventriculos late-
raleSZ,4,13,l4‘]7,]8,24,27,29,40'

Presentamos el caso de una nifia de cinco afios con un
meningioma del ventriculo lateral y se revisa la literatura al
respecto.

Caso clinico

Paciente de 5 afios y 7 meses de edad, sin anteceden-
tes personales o familiares de interés, ingres6 en nuestro

Abreviaturas. RM: resonancia magnética. SNC: sistema nervioso
central. TAC: tomografia computarizada.
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Figural (A 'y B). Imdgenes de TAC sin y con contraste que
muestran una lesion hiperdensa intraventricular que capta
contraste intensamente.

Figura 2 (A 'y B). Imdagenes de resonancia magnética sin y
con contraste que muestran una lesion isointensa en T1 con
realce homogéneo localizada a nivel del atrio ventricular
derecho.

hospital el 12 de junio de 2002 por presentar un cuadro de
10 dias de evolucion consistente en cefalea de predominio
vespertino, al que se afiade posteriormente estrabismo
convergente del ojo izquierdo y diplopia. En la explora-
cion neuroldgica nos encontramos con una nifia despierta,
colaboradora y conectada ambientalmente, que presentaba
estrabismo convergente de ojo izquierdo con motilidad
ocular conservada y nistagmo horizontal a la mirada for-
zada hacia la derecha.

La analitica de sangre, bioquimica y radiografia de
torax resultaron normales. La TAC y RM de craneo (Figs.1
y 2) mostraron una masa bien delimitada localizada en el
interior del ventriculo lateral derecho a nivel del atrio y
asta temporal, de densidad homogénea y de 6 por 2,5 cms,
con importante edema perilesional y que mostraba intensa
captacion tras la administracion de contraste intravenoso.

La paciente fue intervenida mediante abordaje trans-
temporal a través de la circunvolucion temporal media
con extirpacion macroscopicamente completa de la tumo-
racion.

El estudio histopatoldgico evidencio una proliferacion
neoplasica meningotelial con patron predominantemente
meningoteliomatoso y elevada celularidad, tipificandose el
tumor como meningioma atipico (Fig. 3). Llamaba la aten-
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Figura 3. Células tumorales con niicleos grandes y nucleo-
los prominentes. En la porcion inferior se observa una
mitosis. (HE x 400).

cion la presencia de una elevada actividad mitotica que, en
alguna zona, llegaba a ser de 2-3-mitosis en 10 campos de
gran aumento, presentando las células proliferantes nticleos
mas voluminosos y nucleolo prominente. La actividad del
anticuerpo Ki-67, medida de forma aleatoria en la totalidad
del tumor, oscilaba en torno al 18-20%.

La evolucion clinica de la nifia fue favorable, siendo
dada de alta hospitalaria a los diez dias de la intervencion
quirurgica con un minimo estrabismo convergente de ojo
derecho. A pesar de no haber sido sometida a tratamientos
complementarios, en la actualidad, la paciente se encuentra
asintomatica y no se han evidenciado signos de recidiva en
los estudios de imagen de control.

Discusion

Los meningiomas son tumores inusuales en la infancia.
En la serie de Cushing y Eisenhart’, de los 313 meningio-
mas registrados, inicamente 6 (1,9%) debutaron en edades
inferiores a los 21 afios. Erdingler et al'' encontraron 29
casos (2,4%) de 1200 tumores intervenidos en la poblacion
pediatrica. En relacion a su incidencia seglin sexos, algunos
autores describen un cierto predominio en el sexo mascu-
lino'%333 asi como localizaciones atipicas en comparacion
con adultos. En paciente afectos de neurofibromatosis su
incidencia, al igual que la de otros tumores del sistema
nervioso central, es mayor'*. Son tumores de lento cre-
cimiento, siendo el tiempo desde el inicio de los sintomas
hasta el diagnoéstico definitivo de incluso afios’, y sus mani-
festaciones clinicas pueden ser intermitentes.

La clinica de estos tumores suele ser secundaria al
aumento de presion intracraneal, teniendo en cuenta que
en los lactantes, donde atin no se han cerrado los suturas
craneales, el aumento del perimetro cefalico puede ser el
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primer signo guia. Los déficits neurologicos focales y las
crisis convulsivas también son frecuentemente reportados
en la literatura'®. Las cefaleas suelen ser intermitentes,
difusas y homolaterales, desencadenadas ante distintos
movimientos, que el paciente acaba evitando. Una vez
instaurada la hipertension intracraneal, la cefalea se vuelve
continua y los vomitos frecuentes’. Los sintomas oculares
se manifiestan subjetivamente como una disminucion de
la agudeza visual en un 50% de los casos, detectandose
papiledema en 2 de cada 3 casos en la exploracion del fondo
de ojo. Los trastornos del lenguaje aparecen, aproximada-
mente, en el 40% de los tumores que afectan al hemisferio
dominante. También pueden aparecer alteraciones psiquia-
tricas inespecificas tales como depresion, desorientacion y
transtornos del comportamiento.

Las hemorragias intraventriculares constituyen una
rareza, pero se han descrito como forma de debut en
alguna ocasion’. El sangrado puede tener lugar al espacio
subaracnoideo, subdural o intraparenquimatoso, aunque
en la mayoria de los casos tiene lugar hacia el interior del
propio tumor originando un ensanchamiento del mismo y
una exacerbacion brusca de la sintomatologia'-=***7. Algunos
autores consideran que este fenomeno se produce Unica-
mente en aquellos tumores altamente vascularizados en
los que existen grandes canales vasculares limitados por
paredes endoteliales adelgazadas™®.

En nuestro caso, la instauracion de la clinica fue aguda
ya que la paciente no referia sintomatologia previa a la
afectacion del VI par craneal izquierdo. Ante los hallazgos
clinicos, son las pruebas radioldgicas las que delimitan los
posibles diagnosticos diferenciales. La TAC y RM mostra-
ron una masa bien delimitada localizada en el interior del
ventriculo lateral derecho que captaba contraste de forma
homogénea sin detectarse calcificaciones en su interior.
Tanto un tumor de plexos coroideos como un ependimoma
que envolviese el trigono del ventriculo lateral derecho
como un meningioma intraventricular podrian ser compati-
bles con esa imagen. Los plexopapilomas suelen asociarse
a hidrocefalia y con mayor frecuencia presentan calcifica-
ciones en la TAC. Los meningiomas se muestran como una
lesion hiperdensa bien definida, con edema variable, y se
calcifican en menor medida. En las imagenes de resonancia
magnética, los plexopapilomas aparecen hipointensos en
T1 e hiperintensos en T2 mientras que los meningiomas
suelen ser isointensos con el resto del parénquima cere-
bral. Ambos captan contraste intensamente y de manera
homogénea. Los ependimomas suelen presentar densidad
o intensidad de sefial mixta y el realce tras la administra-
cion de contraste no suele ser homogénea a diferencia de
meningiomas y plexopapilomas.

El tratamiento de eleccion de los meningiomas intra-
ventriculares es la reseccion tumoral completa, existien-
do distintas vias de abordaje’®. Entre ellas destaca la
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transcallosa®, la parietooccipital posterior® y la trans-
temporal a través de la circunvolucion temporal media®.
Aquellos tumores localizados en el asta frontal y proximos
al foramen de Monro pueden abordarse por via transfron-
tal, siendo la via trascallosa mas usada en tumores no muy
voluminosos, situados a nivel del hemisferio dominante.
El abordaje elegido en nuestro caso fue el transcortical a
través de la circunvolucion temporal media. Independien-
temente de la via elegida, el tumor se fragmenta en trozos
a partir de la porcion intracapsular, siendo rigurosos con la
hemostasia.

Los déficits neurologicos secundarios a la intervencion
varian en funcion de la localizacion tumoral y del abordaje
quirurgico. Asi el dafio visual, o los trastornos disféasicos,
aparecerian en tumores que requieran abordaje parieto-
occipital o en los localizados en el hemisferio dominante
respectivamente’. La mortalidad perioperatoria referida en
la literatura varia considerablemente desde el 5,2 que regis-
tré Guidetti et al's hasta el 50% de Tarlov®. En las series
revisadas en la infancia este amplio rango de mortalidad se
mantiene™'.

El diagnostico anatomopatologico en nuestro caso
fue de meningioma atipico. Este tipo de meningioma
presenta hipercelularidad, crecimiento anarquico o en
sabana, necrosis local o geografica y, entre los hallazgos
citologicos, destacan un indice citoplasma-nucleo elevado,
cromatina densa y nucleolos prominentes. Las imagenes de
atipia pueden ser focales o extensas. El indice de actividad
mitdtica es también significativo, aunque puede variar de
una region a otra. Las mitosis ocasionales pueden aparecer
en cualquier tipo de meningioma, pero cuando aparecen en
mayor nimero debemos tenerlo en cuenta, a partir de 10
mitosis en 10 campos de gran aumento. La invasion cere-
bral es, por definicion, la principal caracteristica de malig-
nidad, mas que la atipia citoldgica en si, y aunque estos
meningiomas, a menudo, tienen un crecimiento adyacente,
cualquier infiltracion lo suficientemente profunda o extensa
podria suponer un importante factor de invasion tisular, tal
y como refiere Perry et al.’! en su serie de 116 pacientes
diagnosticados de “meningioma maligno”. Los indices de
ploidia y los marcadores de proliferacion celular son utiles
para diferenciar un meningioma atipico de uno benigno.
Asi, el indice Ki-67 estd elevado en el meningioma
maligno, aunque no se trata de un dato especifico puesto
que los valores se solapan en los casos de meningioma
no anapldsico recurrente, anaplasico y comun no recu-
rrente’>**. También la presencia de indices de tincion con
bromodesoxiuridina mayores de un 5% se han asociado a
un comportamiento tumoral mas agresivo® .

Es dificil especificar la probabilidad de recurrencia de
un meningioma atipico, debido en parte a la definicion
variable de meningioma atipico en distintas series publi-
cadas, en las cuales se incluyen incluso hemangioperici-
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tomas. Segun Haltia y Servo'®, la recurrencia a los cinco
afios tras haber realizado una reseccion total del tumor fue
del 3% para los meningiomas clasicos bien diferenciados,
38% para las lesiones atipicas y 78% para los tumores
anaplasicos'®. En las series publicadas por Mahmood y
Caccamo?, tras la reseccion total del tumor la recurrencia
fue del 50, 67 y 67% respectivamente.

En los casos en los que no pueda realizarse una resec-
cioén tumoral completa algunos autores defienden el uso
de la radioterapia adyuvante, dependiendo sobre todo del
patron histologico tumoral**®. De hecho, algunas series
publicadas ponen de manifiesto una supervivencia 8 veces
mayor en pacientes con meningioma maligno sometidos a
radioterapia post-operatoria en comparacion con aquellos
que unicamente fueron intervenidos quirurgicamente?'.
Esta por determinar atin su papel en el tratamiento de los
meningiomas, sobre todo en los recurrentes, donde una de
las limitaciones para su aplicacion es la vulnerabilidad que
ya presenta el tejido cerebral previamente sometido a dafio
quirurgico*'.
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