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Resumen

La Meningioangiomatosis (MA) es una lesion
benigna intracraneal poco frecuente. La mayoria de los
casos son aislados, pero también se han descrito casos
asociados a Neurofibromatosis (NF) tipo 2. Los casos
asociados a NF suelen ser asintomaticos. Los casos no
asociados a NF son sintomaticos, se presentan en niios
y adultos jovenes, y en general afectan a leptomeninge y
a corteza cerebral subyacente.

En este trabajo se describen 2 casos no asociados a
NF en nifios de 1 y 7 afios de edad, que se manifestaron
por crisis, las cuales desaparecieron tras la extirpacion
de la lesion. Histolégicamente las lesiones eran de pre-
dominio celular en un caso y de predominio fibro-hia-
lino en el otro.

De la revision de la literatura se concluye que las
meningioangiomatosis no asociadas a NF suelen ser
lesiones unicas, clinicamente suelen presentarse con
crisis convulsivas, y pueden verse asociadas a otras
patologias, fundamentalmente a meningiomas.

Histologicamente las lesiones corresponden a una
proliferacion celular de habito meningotelial que se dis-
pone alrededor de los vasos corticales. A pesar de que
todos los casos tienen caracteristicas comunes, existe
un amplio espectro de formas histologicas, que abarca
desde casos mas celulares hasta casos mas fibrosos con
calcificaciones. Estas diferencias podrian corresponder
a diferentes estadios evolutivos de la lesion. La extirpa-
cion de la lesion conlleva la desaparicion de los sinto-
mas.
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Summary

Meningioangiomatosis (MA) is a rare benign intra-
craneal lesion. The majority of cases are sporadic
although the association of this lesion with familial
neurofibromatosis (NF) type 2 is well known. NF-asso-
ciated MA may be multifocal and is often asymptomatic
and diagnosed at autopsy. Non-associated cases are
usually symptomatic, occurs in children and young
adults and frequently arise in leptomeninges and
underlying cerebral cortex.

In the present work, we describe two new non-asso-
ciated cases of MA in two boys, seven and one year old
with seizures that disappeared after surgical excision.

Histopathologically, the lesion was predominantly
cellular in one case and more fibrous in the other.

From the literature review we concluded that spo-
radic cases present as single lesions which manifest by
seizures or persistent headaches. Rarely MA has been
described to coexist with meningiomas.

Histopathologically, MA is characterized by a
plaque-like proliferation of meningothelial and fibro-
blast-like cells surrounding small vessels and trapping
islands of gliotic cortical tissue. The lesion does not
show significant atypia, mitosis or necrosis. Although all
cases of MA share unifying features, there are different
degrees of histological presentation with cases predomi-
nantly cellular and others more fibrous and calcified.
This could correspond to different stages in the evolu-
tion of the MA. Symptoms disappear with the complete
excision of the lesion.

KEY WORDS: Cerebral cortex. Hamartoma. Leptome-
ninge. Meningioangiomatosis. Meningioma. Tumour.

Introducciéon
La meningioangiomatosis (MA) es una lesion intracra-
neal benigna poco frecuente, que suele presentarse en nifios

Abreviaturas. MA: meningioangiomatosis. NF: neurofibroma-
tosis
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y adultos jovenes. Clinicamente puede ser asintomatico o
presentar desde dolor de cabeza hasta crisis convulsivas.

Se han descrito casos aislados y casos asociados a
neurofibromatosis (NF) tipo 2 y a meningiomas (con o sin
NF tipo 2). En los pacientes con NF la MA es, en general,
clinicamente silente, representando un hallazgo incidental
en la autopsia*. Wiebe y cols.>* aportaron 7 nuevos casos
de MA no asociada a NF. En su trabajo analizaron 13 casos
publicados de MA asociados a NF y 43 no asociados a NF
(dos de ellos publicados por uno de nosotros’).

Posteriormente al estudio de Wiebe y cols.*, se han
publicado 27 casos nuevos no asociados a NF, lo que tota-
liza 77 hasta ahora descritos.

En este trabajo describimos dos nuevos casos no asocia-
dos a NF, y revisamos los aspectos clinicos y patologicos
mas relevantes de la MA no asociada a NF 2.

Casos clinicos

Caso 1. Varon de 7 aflos, nervioso e hiperquinético,
que durante 2 o 3 meses present6 episodios nocturnos de
sobresalto, de los cuales se despertaba llorando o hablando
en voz alta sobre episodios vividos durante el dia.

La exploracion neurologica sélo mostré una dudosa
afectacion campimétrica temporal superior izquierda del
0jo izquierdo.

En el TC craneal se aprecido una imagen calcificada
densa témporo-occipital derecha, con patrén en girasol,
sin realce después de la inyeccion de contraste, con atrofia
focal del parénquima subyacente. Con RM se observé una
masa hipointensa de 4'S x 3'S x 2'5cm, sin caracter infiltra-
tivo.

Se realizd una craniectomia occipital derecha, y se pro-
cedid a la extirpacion microquirtrgica de la lesion.

Histologicamente, en el espesor de la corteza cerebral
se aprecia un nodulo constituido por abundante tejido hia-
linizado, con depdsitos de sales calcicas e islotes de células
fusiformes dispuestas en haces, sin evidencia de tejido
nervioso. En la periferia del nédulo se aprecian yemas de
células fusiformes sin atipia que aislan nédulos de tejido
nervioso con gliosis (Figura 1). El diagnéstico anatomo-
patologico es de MA. Ocho afios después de la intervencion
quirurgica el paciente esta asintomatico y sin medicacion.

Caso 2. Varon de 1 aflo de edad, que acude al hospital
tras presentar un episodio que comenzo con movimientos
clénicos en los dedos de la mano izquierda, que se pro-
pagaron a toda la mano y mas tarde a todo el hemicuerpo
izquierdo. Junto a estos, presentd parpadeo de ojo izquierdo
con desviacion de la mirada hacia la izquierda. La duracion
total del episodio fue de 15 a 20 min.

La TC craneal mostr6 una imagen no calcificada
cortical temporal, asociada a una zona de realce confluente
con zonas lineales y puntuales, acompafiado de edema
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Figura 1. Caso 1: En 1. Ay 1. B se observan nodulos hiali-
nos perivasculares con escasa celularidad fusiforme en la
periferia de éstos (14: HE x 40, 1.B: Tricromico de Masson
x 40). En 1. C se observan nodulos hialinos con depositos
de sales calcicas y yemas de células fusiformes en la peri-
feria de la lesion (HE x 100).
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vasogénico. Con RM se observd una lesion cortico-
subcortical en la vertiente posterior de la circunvolucion
temporal superior derecha, de 2 x 2 x 2 cm., sin provocar
efecto masa significativo, multilobulada. Los componentes
solidos presentan realce significativo tras la administracion
de contraste intravenoso. En la sustancia blanca adyacente
se aprecio un cambio de sefial sugerente de corresponder a
ligero edema vasogénico que no produce efecto masa sig-
nificativo.

Se extirpé la lesion mediante craneotomia temporal
derecha.

Histologicamente la leptomeninge esta engrosada por
aumento de la celularidad en forma de placa. Desde la
leptomeninge se proyectan hacia el interior de la corteza
digitaciones de células fusiformes u ovaladas que se dispo-
nen alrededor de vasos, formando tabiques intracorticales,
que aislan noédulos de tejido nervioso (Figura 2). No se
observa fibrosis, hialinizacion ni depositos de sales calci-
cas. El diagnostico anatomopatologico es de MA.

Cinco meses después de la intervencion quirurgica, el
paciente no presenta crisis.

Discusion

Tras el trabajo de Wiebe y cols.** se han publicado al
menos 27 pacientes con MA no asociada a NF, que, junto
a los 2 aportados en este estudio totalizan 29 nuevos casos
mésl,4,7,I2,I3,15,16,18,]9,21-24,28-32‘

Un 63% de los pacientes® son varones y un 33%?
mujeres, observandose por tanto un claro predominio mas-
culino.

La distribucion por edad de los pacientes analizados
por Wiebe y cols.** abarcaba desde los 9 meses hasta los
70 anos, con una media de 28 afios de edad; en los estudios
posteriores las edades abarcan desde los 12 meses hasta los
71 afios, con una media de 21 anos. La media de edad de los
79 casos publicados es de 24 afios.

La manifestacion clinica mas frecuente observada en
45 de los 79 casos descritos son las convulsiones (57%). El
resto de los casos presentaron desde dolor de cabeza a dolor
facial o paralisis de pares faciales. En 3 casos no hemos
podido recoger datos sobre la clinica'>*'%°,

Comunmente la MA es intracortical y localizada en
region fronto-temporal derecha, si bien también puede
ser bi-hemisférica’. Se han descrito localizaciones atipicas
como cuerpo calloso' y tronco cerebral®!”.

La lesion suele ser unica, aunque también se han des-
crito lesiones multiples, generalmente en casos asociados a
NF31011.27 "nero también en casos aislados® .

Aunque se han descrito casos de MA asociados a
malformaciones arterio-venosas, a encefalocele® y a
oligodendroglioma®, la asociacion mas frecuente es con
un meningioma. En la literatura se han descrito 14 casos de
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Figura 2. Caso 2: En 2. A se aprecia engrosamiento de la
leptomeninge con proyecciones digitiformes penetrando
hacia el interior de la corteza (HE x 40). En 2. By 2.
C se observa un detalle de las digitaciones con células
fusiformes alrededor de los vasos (HE x 200) En 2. C las
células de las digitaciones son inmunorreactivas para
Vimentina (x 100).
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MA asociada a meningioma?37-15:1921.3035

Histologicamente, se trata de una proliferacion de
células meningoteliales, inmunorreactivas para vimentina
y EMA, que puede mostrarse como un engrosamiento focal
de la leptomeninge desde la que penetran tabiques en la
corteza, o bien como una lesion exclusivamente intracor-
tical sin relacion con la leptomeninge. La magnitud de las
lesiones intracorticales es también variable, desde peque-
flos tabiques o fasciculos perivasculares hasta auténticos
nodulos.

En Ia literatura estan descritos casos que muestran este
amplio espectro histologico, desde patrones celulares'®
hasta patrones fibrosos y calcificados'?. Estas diferencias
podrian deberse a estadios evolutivos distintos de la lesion,
siendo las lesiones predominantemente fibrosas las conse-
cutivas a la evolucion de las lesiones predominantemente
celulares.

De hecho, los casos presentados son diferentes
histolégicamente, pudiendo corresponder el Caso 2 (1
afio de edad) a un estadio mas inicial, con engrosamiento
de la leptomeninge y tabiques constituidos por células
fusiformes penetrando en la corteza, y el Caso 1 (7 afios de
edad), a un estadio mas avanzado, con una lesion intracor-
tical, con menos celularidad y con nédulos hialinos.

La MA es una lesion poco conocida cuya patogenia no
esta clara. Se ha relacionado con un hamartoma, con un
meningioma e incluso con una malformacion vascular®!726,
Wiebe y cols* sugieren el origen de la MA en una célula
pluripotencial que se diferenciaria en los diferentes compo-
nentes encontrados en esta lesion. Otros autores'? hablan de
un origen fibroblastico o en células de musculo liso.

El diagnostico diferencial mas importante de la MA es
con el meningioma, ya que el prondstico y evolucion de
estas dos entidades es completamente distinta. Ademas la
MA puede simular un meningioma invasivo.

Tipicamente se habla de meningioma invasivo cuando
las células tumorales rompen la piamadre infiltrando la
corteza subyacente. El patron de crecimiento en nidos y la
eventual presencia de atipia y mitosis apoyaria el diagnos-
tico de meningioma invasivo. En caso de ausencia de atipia
celular, el patron de crecimiento perivascular y la presencia
de ovillos neurofibrilares en las neuronas del tejido cortical
residual'®?? apoyarian el diagndstico de MA.

También se ha descrito un caso de meningioma intra-
parenquimatoso bien delimitado del parénquima adyacente
y constituido por células que expresaban vimentinay EMA,
asociado a MA adyacente con ovillos neurofibrilares en el
tejido cortical respetado?. Se postuld que el meningioma se
originaba a partir de la MA, aunque también podria corres-
ponder a un nédulo hiperplasico de la MA.

En resumen, la MA sintomatica suele presentarse du-
rante la infancia y adolescencia y se manifiesta por convul-
siones. Es una lesion Unica, cortical o cortico-subcortical,
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en la region frontotemporal. Su extirpacion quirirgica
conlleva la desaparicion de las crisis. Histologicamente
muestra un espectro que abarca desde formas celulares a
formas fibrosas, algunas hialinizadas y calcificadas. Dada
su frecuente asociacion a meningiomas, debe diferenciarse
de meningiomas infiltrantes.
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