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RESUMEN

El meningioma cordoide es un subtipo infrecuente de meningioma. La mayoria es de gran tamafo y de localizacion
supratentorial. Suelen presentarse clinicamente con sintomas inespecificos. La Resonancia Magnética de Cerebro muestra
una lesion extraaxial compatible con meningioma, siendo la histologia y las pruebas de inmunohistoquimica necesarias para
realizar el diagnostico definitivo. La anatomia patoldgica remeda a la del cordoma ya que se encuentran constituidos por
células vacuoladas, epiteloides o fusiformes, dispuestas en cordones o islas dentro de una matriz mixoide. La importancia
de conocer esta variante de meningioma radica en su alta tasa de recurrencia, principalmente si la exéresis es incompleta,
por lo que son considerados como tumores de mayor agresividad y peor prondstico. Se presentan dos casos de meningioma

cordoide operados en nuestro centro.

Palabras clave: Meningioma; Meningioma Cordoide

ABSTRACT

Chordoid meningiomas are a rare form of meningioma that, as with most meningiomas, typically present as a bulky, supratentorial
tumor. Otherwise, their clinical presentation is non-specific. Brain MRI shows an extra-axial lesion compatible with a meningioma;
however, the diagnosis must be confirmed by histopathology and immunohistochemistry. Microscopically, these tumors are composed
of spindle or epithelioid, partly-vacuolated cells arranged in nests or cords in a myxoid matrix, resembling a chordoma. Recurrence
rates are high following subtotal resection. As such, these tumors are considered a more aggressive variant associated with poorer
outcomes. Two patients with a chordoid meningioma treated surgically at our centre, using microsurgical techniques, are presented.
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INTRODUCCION

Los meningiomas son tumores intracraneales frecuentes que
constituyen entre el 15 al 25% de las neoplasias primarias del
SNC. Suelen ser tumores de lento crecimiento y evolucién
benigna. El meningioma cordoide es una variante rara, que se
presenta tanto en pacientes pedidtricos y adultos, como lesio-
nes de gran tamafio al momento del diagnéstico y de locali-
zacién supratentorial preferentemente.! La mayoria de los re-
portes en la literatura constituyen casos aislados. Sin embargo,
en todos ellos se describe un tumor histolégicamente similar
al cordoma con dreas focales de un patrén tipico de meningio-
ma transicional o meningotelial, asociado o no a un infiltrado
linfoplasmocitario.? Dicho infiltrado podria estar relacionado
con manifestaciones sistémicas hematolégicas documentadas
en pacientes pedidtricos.® El conocimiento de esta variante de
meningioma permite tenerlo en cuenta como diagndstico di-
ferencial de otras entidades similares. Su importancia radica
en que son tumores de mayor grado histolégico segtn la clasi-
ficacién de la WHO, por lo que la exéresis quirtrgica debe ser
lo mas extensa posible para evitar la recidiva temprana.!

CASOS CLINICOS

El primer caso es un paciente de sexo masculino de 50
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afios de edad, sin antecedentes médicos de relevancia, que
comienza con cefalea, nduseas y diplopia. En el examen fi-
sico se constata ademds dismetria bilateral e inestabilidad
en la marcha. Se realiza Resonancia Magnética Nuclear
(RMN) de cerebro con gadolinio donde se observa una
extensa formacion expansiva extraaxial en fosa posterior
con base dural en el tentorio, isointensa en T1 e hiperin-
tensa en 12, con realce homogéneo luego de la adminis-
tracién de contraste, asociada a hidrocefalia supratento-
rial (fig. 1). Se decide conducta quirtrgica. Mediante un
abordaje supracerebeloso infratentorial se accede a la le-
sién que presenta gran vascularizacién y consistencia fria-
ble. Se realiza su exéresis microquirtrgica asistida con as-
pirador ultrasénico, logrando descomprimir el acueducto
mesencefélico y el cuarto ventriculo.

El siguiente caso es un paciente de sexo masculino de 27
afios de edad, sin antecedentes médicos de relevancia que
consulta por visién borrosa bilateral y anosmia. Se realiza
fondo de ojos, donde se observa edema de papila bilateral,
y Resonancia Magnética de Cerebro con contraste endo-
venoso que demuestra voluminosa lesién expansiva extra-
axial frontal bilateral con asiento en los techos orbitarios,
de sefial homogénea e intenso realce luego de administrar
gadolinio (fig. 2). Se realiza una craneotomia frontal pa-
sante y exéresis microquirdrgica completa de la lesién en
dos tiempos quirdrgicos con correcta descompresion del
quiasma y ambos nervios 6pticos.

En ambos casos la anatomia patolégica revela una lesién
tumoral constituida por cordones o islas de células epite-
loides o fusiformes, algunas de ellas con vacuolas intrace-
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Figura 1: A) RMN de cerebro secuencia T1 con contraste corte axial donde se observa voluminosa lesion extraaxial localizada en fosa posterior que refuerza en forma
intensa y homogénea con contraste. 1B) Secuencia T1 con contraste corte sagital en donde se visualiza lesion extraaxial con base dural en el tentorio, genera efecto de
masa sobre el cerebelo y colapsa el acueducto de Silvio y parcialmente el cuarto ventriculo. 1C) Secuencia T1 con contraste corte coronal donde se observa la misma
lesion e hidrocefalia no comunicante supratentorial a predominio de astas posteriores de ventriculos laterales.

Figura 2: A) RMN de cerebro secuencia T1 con contraste corte axial en donde se observa lesion expansiva voluminosa extraaxial supratentorial en fosa anterior bifrontal
que realza en forma intensa y homogénea tras la administracion de gadolinio, sin edema perilesional. 2B) Secuencia T1 con contraste corte sagital en donde se observa
voluminosa lesion que desplaza a las arterias cerebrales anteriores, el pico del cuerpo calloso, el quiasma dptico y las cintillas dpticas. 2C) Secuencia T1 con contraste en
el corte coronal donde se constata misma lesion que desplaza la hoz hacia la derecha.

Figura 2: A) Corte histoldgico tefiido con hematoxilina eosina de muestra tumoral
que revela células meningoteliales de disposicion sincicial en cordones o trabécu-
las, algunas de ellas vacuoladas, inmersas en playas de matriz mixoide. 3B) Corte
histologico con técnica de inminohistoquimica que revela positividad multifocal
para EMA. 3C) Corte histoldgico con técnica de inmunohistoquimica en donde las
células tumorales resultan positivas para vimentina en forma difusa. 3D) Corte
histoldgico con técnica de inmunohistoquimica que demuestra proteina S100 ne-
gativa en todas las células tumorales.

lulares, inmersas en una matriz mixoide, con leve infiltrado
inflamatorio asociado (fig. 3A). La inmunohistoquimi-
ca celular revela negatividad para GFAP, citoqueratinas y
proteina S100, y positividad para vimentina y EMA. (fig.
3 B, C, D). En ambas lesiones se evidencié escaso compo-
nente de meningioma cldsico menor al 30%. La fracciéon
proliferativa (Clon Mib -1) resulto del 5% en el primer

caso y del 10% en el segundo caso.

DISCUSION

Los meningiomas son tumores frecuentes del sistema ner-
vioso central que surgen a partir de células aracnoida-
les que forman las meninges. Frecuentemente ocurren en
adultos con mayor prevalencia en el sexo femenino. En la
ultima clasificacion de la WHO del afio 2007, se descri-
ben 15 variantes de meningioma divididas en tres grados
histolégicos, siendo las lesiones de grado I meningiomas
benignos, las lesiones de grado II meningiomas atipicos
y las lesiones de grado III meningiomas anaplisicos. Este
gran espectro de variantes se encuentra dado por la capa-
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cidad de las células aracnoidales de una diferenciacién di-
vergente.! El meningioma cordoide es una variante poco
frecuente correspondiendo el 0.5% de todos los meningio-
mas del SNC, clasificado dentro de los tumores de Grado
II segtin 1a WHO por su alto indice de recidiva.®*

Las primeras publicaciones de este tipo de meningio-
mas datan de 1977 y 1979: eran descriptos como tumo-
res formados por células sin limites intercelulares dispersas
en una matriz de aspecto mixoide.>® El primer reporte en
la literatura fue realizado por Connors et al. en 1980, sien-
do la primera serie de casos publicada la de Kepes et al. en
1988 quien por primera vez acufio el término meningio-
ma cordoide. En la misma se presentan 7 casos clinicos de
pacientes pedidtricos con anemia crénica refractaria al tra-
tamiento con hierro o Sindrome de Castleman, patologias
que desaparecian al extirpar el tumor.*” Posteriormente la
mayoria de los reportes fueron casos aislados con excep-
cién de dos series de 42 y 12 casos publicadas por Couse
et al. en el afio 2000 y Epari et al. en el afio 2006 respec-
tivamente.>8

En la literatura se describen como tumores voluminosos,
siendo mids frecuentes en adultos, de localizacién supra-
tentorial. La presentacién clinica suele ser inespecifica y
depende ademas de la localizacién de la lesién. El sintoma
mis frecuente es la cefalea, asociada o no a hipertension
endocraneana.>»® La Resonancia Magnética de Cerebro
(RMN) con gadolinio es util para realizar el diagndstico
de meningioma al observar una lesién extraaxial con im-
portante realce homogéneo tras la inyeccién de contraste.?

En la anatomia patoldgica se observan células eosinéfilas
de aspecto epiteloide o fusiforme dispuestas en cordones
o islas, algunas de ellas vacuoladas, inmersas en una ma-
triz mixoide baséfila, con zonas variables de meningioma
clésico de tipo meningotelial o transicional. En la serie de
Kepes el al. se describe un denso infiltrado linfoplasmo-
citario acompafiando al tumor, compuesto en su mayoria
por células B y células plasmiticas con formacién de cen-
tros germinales.® Esta no es una caracteristica relevante en
la serie de Couse et al., donde se observa infiltrado en una
minoria de pacientes con un predominio de células T. Se
postula que esta preponderancia de células B en pacientes
jovenes seria responsable de su asociacién con manifesta-
ciones sistémicas hematoldgicas que no se observan en la
serie de Couse et al., y que la presencia del mismo no re-
sulta relevante para el diagnéstico histopatolégico de esta
variante tumoral.? En la serie de Epari et al. también se
describe la presencia de mastocitos tanto a nivel del estro-
ma mixoide como a nivel de las islas o trabéculas de célu-
las epiteliales.® Si bien no se conoce la funcién de estas cé-

lulas en forma fehaciente se postula que podrian tener un
rol en la regulacién del infiltrado inflamatorio de células T,
no asi de células B.’

Con respecto a la inmunohistoquimica estos tumores
resultan positivos para Antigeno Epitelial de Membrana
(EMA) y vimentina, siendo negativos para citoqueratina,
Proteina Acida Gliofibrilar (GFAP), proteina S 100, si-
naptofisina y CAM 5.2.2 Entre los diagnésticos diferen-
ciales se incluyen el cordoma, el condrosarcoma mixoide,
las metdstasis de carcinoma mucoide y el glioma cordoi-
de. La inmunohistoquimica resulta de utilidad para dife-
renciar estas lesiones entre si. Lla identificacién de 4reas de
meningioma tipico y un EMA positivo en las células del
componente cordoide confirman el diagnéstico.®

La importancia de los marcadores de proliferacion tu-
moral como el Ki67 en estos tumores o caracteres histo-
légicos de atipia en el componente de meningioma cldsi-
co es incierta. 8

En la serie publicada de Couse et al. se observa recidiva
tumoral en el 39% de los casos en 16 afios de seguimien-
to, no asi en la serie de Epari et al. en donde no se eviden-
cio recurrencia. Esto podria justificarse por el menor tiem-
po de seguimiento de los pacientes que fue entre 3 meses
y 2 afios.*® Se cuantifico ademads la cantidad de compo-
nente cordoide del tumor y se lo comparo con el compo-
nente de meningioma tipico, resultando ser mds agresivos
y con tendencia a la recurrencia aquellos tumores con mds
del 50% de componente cordoide. Esto podria explicarse
por la presencia del estroma mucoide que, como en el caso
de cordoma, facilitaria mecdnicamente la diseminacién tu-
moral.? El indice de recidiva de estos tumores es signifi-
cativamente mayor que el de los meningiomas tipicos con
reseccién subtotal que se infiere es del 7-20%. Por lo tan-
to, la exéresis quirtrgica debe estar orientada a ser lo mds
completa posible teniendo en cuenta la localizacién y ex-

tensién tumoral.b>13

CONCLUSION

El meningioma cordoide es un tumor de baja inciden-
cia que se observa principalmente en la edad adulta. En
la RMN de cerebro con gadolinio se observa una lesién
compatible con meningioma pero son las caracteristicas
histopatolégicas e inmunohistoquimicas las que permiten
realizar el diagndstico definitivo. El prondstico depende
de la reseccién completa del tumor siendo también impor-
tante el seguimiento periédico del paciente para descar-
tar recidivas.
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COMENTARIO

Los autores presentan 2 casos de meningiomas cordoides y revisién de la literatura. El primer caso es un paciente por-
tador de una voluminosa lesién de fosa posterior con implante en el tentorio, el otro caso es otra voluminosa lesién
subfrontal con implante en ambos techos orbitarios. La presentacion, si bien es escueta y concisa, no menciona el grado
de reseccién en el primer caso, la evolucién postoperatoria en ambos casos y solo incluyeron una imagen postoperatoria
del segundo caso.

Desde el punto de vista clinico y de imigenes la presentacién del meningioma cordoide es similar a las variedades mas
frecuentes de meningioma, pero el verdadero desafio diagndstico pasa por la histologia. La variante cordoide de menin-
gioma estd formada por cordones o trabéculas de células eosinéfilas muchas veces vacuoladas en una abundante matriz
mucoide baséfila. El diagnéstico diferencial histolégico se debe hacer con otras patologias: glioma cordoide, cordoma,
condrosarcoma extraesquelético, ependimoma mixopapilar y tumores metastdsicos." La inmunohistoquimica es fun-
damental para la certeza diagnédstica, como la marcacion para EMA y vimentina, y ausencia de marcacion para GFAP,
5100 y citoqueratina. Atn no se sabe si hay diferencias entre la resecciéon en bloque o mediante vaciamiento intratumo-
ral o en partes (piecemeal) por la posibilidad de diseminacién meningea o metdstasis. La radioterapia postoperatoria en
casos de reseccién subtotal también es controversial, pero muchos la recomiendan como en los casos de meningiomas
atipicos o anapldsicos.?

Quisiera destacar y remarcar los tips de los autores, a pesar de la escasa frecuencia de esta variante de meningioma, la
necesidad de una reseccién completa (tumor, duramadre y hueso) por la alta tasa de recurrencia y agresividad (mucho
mayor que en los meningiomas tipicos), la histologia similar al meningioma meningoteliomatoso o fibrilar con 4reas de
cordoma, importancia indeterminada o incierta del Ki67.

Ruben Mormandi
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