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Resumen

Rev. Chil. Neurocirugia 43: 141-145, 2017

Los Meningiomas Rabdoides son una variante poco comun de los meningiomas grado Il segun la clasificacion WHO de 2016
con alto indice mitdtico, invasién a tejido cerebral sano, alta tasa de recurrencia y baja expectativa de sobrevida, en esta
oportunidad presentamos el caso clinico de una paciente de 23 meses de edad diagnosticada con esta patologia, abarcando
brevemente aspectos clinicos caracteristicos de la patologia, histopatologia del diagnéstico y una revision corta de la literatu-
ra actual sobre el tratamiento y la sobrevida de estos pacientes.
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Abstract

Rhabdoid meningioma are quite rare type of intracranial tumors. according to WHO classification 2016 characterized by high
mitotic index, invasion to healthy brain tissue, high recurrence rate and low survival expectancy, on this occasion we present
the case of a 23 months child diagnosed with this pathology, covering clinical aspects characteristic of the pathology, histo-

pathology of the diagnosis and a short revision of the current literature on the treatment and the survival of these patients.
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Introduccion

Actualmente, los tumores del sistema
nervioso central contindan siendo una
patologia poco frecuente, con inciden-
cia ajustada por edad durante el pe-
riodo 2007-2011 de 21,42 por 100.000
personas y, especificamente para ni-
flos y adolescentes (0 a 19 afios), la

incidencia es de 5,42 por cada 100.000
Segun el Registro Central de Tumores
Cerebrales de Estados Unidos (Cen-
tral Brain Tumor Registry of the United
States -CBTRUS-) uno de cada 2.000
nifos es diagnosticado cada afo' sin
embargo, representan el segundo tipo
mas comun de cancer en edad pedia-
trica después de los linfomas, el tumor

solido mas comun y causan aproxima-
damente el 30% de las muertes onco-
I6gicas en menores de 14 afios; cerca
de la mitad de los tumores de siste-
ma nervioso central en este grupo de
edad son gliomas dentro de los cuales
el principal es el astrocitoma pielociti-
co seguido de los tumores de origen
embrionario'®. Por otra parte, los me-
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ningiomas constituyen el tipo de tumor
intracraneal mas comun en edad adul-
ta alcanzando el 36% segun CBTRUS
con una incidencia aproximada de 7,61
por cada 100.000 para el 2015y la inci-
dencia aumenta exponencialmente con
la edad, siendo dos veces mas comun
en mujeres que en hombres para los
adultos® aunque Unicamente represen-
tan el 2% de las neoplasias primarias
del SNC en la edad pediatrica.

Este subtipo tumoral se deriva de las
células aracnoideas de las leptomenin-
ges, generalmente los meningiomas
son de caracteristicas benignas es de-
cir grado | segun la clasificacion WHO
de la OMS de 2016 lo cual indica, bajo
grado de compromiso a tejido cerebral
sano, escasa mitosis y ausencia de
caracteristicas histolégicas de malig-
nidad'®, solamente entre 5-20% repre-
sentan diferenciaciéon atipica (grado
Il OMS) para lo cual deben cumplir al
menos 3 de 5 criterios histoldgicos de
acuerdo a la clasificacion WHO 2016:
necrosis, agrupamiento laminar (per-
dida del patron fasciculado), nucléolos
prominentes, alta celularidad, grupos
de células tumorales con alto indice
citoplasmatico', y Unicamente entre
1-3% son de diferenciacion maligna
(grado Il OMS) los cuales se diagnos-
tican histolégicamente por la presencia
de patrones morfoldgicos papilares,
rabdoides y presencia de anaplasia,
siendo estos Ultimos los que cuentan
con mayor tasa de recidiva en los si-
guientes dos afos posterior a la resec-
cién quirdrgica*s. Lo cual representa un
mal prondstico a largo plazo para estos
pacientes especialmente aquellos que
son diagnosticados en los primeros
afos de vida.

La morfologia rabdoide en los tumo-
res hace referencia a la presencia de
células con alta similitud a los rabdo-
mioblastos (sin diferenciacion clara de
las células del musculo esquelético) y
las caracteristicas citoldgicas incluyen
abundante citoplasma eosindfilo, nu-
cleos eccéntricos, e inclusiones hiali-
nas intracitoplasmaticas, clinicamente,
la presencia de este patrén confiere
alta tasa de malignidad al diagndstico
oncoldgico®.

Presentacion del caso
Presentamos el caso de una paciente

femenina de 23 meses de edad natural
y procedente de Bogota - Colombia sin

antecedente de importancia quien in-
gresa por urgencias al servicio del Hos-
pital Militar Central, con cuadro clinico
de 24 horas de evolucion consistente
en 3 episodios eméticos en proyectil,
deshidrataciéon y deterioro progresivo
del estado de conciencia, al ingreso se
encuentra paciente en coma con mi-
driasis izquierda, deshidratacién grado
2, inicialmente se interpreta como posi-
ble herniacién uncal, se solicita esca-
nografia cerebral simple (Figura 1A y
B) donde se observa lesion ligeramen-
te isodensa fronto parieto occipital iz-
quierda con sangrado intralesional que
ejerce importante efecto de masa des-
plazando la linea media 22 mm y pro-

duce herniacién del uncus. A los para-
clinicos se encuentra anemia (hgb: 8,7
mg/dl), trombocitopenia (123.000 mm?)
y tiempos de coagulaciéon prolonga-
dos (tiempo de protrombina 18,2 seg,
tiempo parcial de tromboplastina: 37,5
seg). Dado el estado neurolégico se
decide ingresar a cirugia de urgencia,
realizandose drenaje del hematoma vy
reseccion tumoral hasta cuando es ne-
cesario suspender el procedimiento por
inestabilidad hemodinamica. Se reseca
lesidn macroscopica de aspecto grisa-
ceo, muy vascularizada, similar al teji-
do cerebral con sangrado facil y muy
dificil de controlar.

Durante el pos operatorio inmediato

Figura 1. A) TAC, corte transversal, imagen hiperdensa en regién parietoccipital izquierda;
B) TAC, corte coronal, efecto de masa que desplaza la linea media.

cional.

Figura 2. A,B,C,D: Neoplasia meningotelial constituida por células rabdoides, con ntcleo
excéntrico, con seudoinclusiones, nucléolo prominente y citoplasma eosinofilico; se apre-
cia aumento en el numero de mitosis, areas de necrosis y zonas de meningioma conven-
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se indica monitoria de presion intra-
craneana, una vez estabilizada hemo-
dinamicamente se observa mejoria del
estado de conciencia, paciente alerta
con mejoria de anisocoria, no déficit
de pares, no déficit motor ni sensitivo;
sin embargo, se documentaron picos
febriles, taquicardia, fluctuacion en los
registros de la tensién arterial y PIC
elevadas hasta 38 mmHg, por lo cual
luego de junta de unidad de cuidados
intensivos pediatricos y neurocirugia y
estabilizado su estado hemodinamico
a las 72 horas se reinterviene. Encon-
trando lesion de similares caracteristi-
cas a la primera intervencion quirurgica
con tejido friable, muy vascularizado
y que en algunas areas ya infiltraba
el parénquima cerebral. Se hizo una
reseccion bastante amplia, se envian
muestras del tejido resecado para es-
tudios patolégicos. Nuevamente fue
necesario suspender el procedimien-
to por solicitud de anestesiologia ante
la inestabilidad hemodinamica de la
paciente y la severidad de la acidosis
metabdlica; En el pos operatorio de la
segunda intervencion quirdrgica la pa-
ciente evoluciona satisfactoriamente
sin ningun tipo de déficit neuroldgico,
deambulando por su habitacién, no
presentando nuevos episodios febriles
ni de alteracién en su seguimiento de
signos vitales, interpreto como disfun-
cion hipotalamica secundaria a la com-
presién tumoral.

El reporte final de patologia sobre las
muestras obtenidas indica lesion tumo-
ral constituida por células fusiformes
con nucleos ovales, algunos con acla-
ramiento central de la cromatina for-
mando pseudoinclusiones dispuestas
en su mayoria en un patréon arremoli-
nado con distribucion perivascular, en
numerosos focos se observan células
poligonales con citoplasma eosinofilo
y nucleo excéntrico, se observan focos
de necrosis y escasa mitosis (menos de
1 en 10 campos de alto poder) (Figura
2). La inmunohistoquimica demostrd
positividad para EMA, Vimentina y fo-
calmente para Enolasa, negativa para
proteina glial fibrilar S100 y Sinaptofisi-
na, actina de musculo liso. Ki67 positi-
vo en aproximadamente 20% de las cé-
lulas tumorales, progesterona positivo
focal en ocasiones (Figura 3). Diagnds-
tico histopatolégico final: Meningioma
Rabdoide grado Ill de la OMS (2016).
Posteriormente se solicita tomografia
axial computalizada de control muestra
residuo tumoral y dado la patologia que
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culo liso.

Figura 3. A vimentina: Expresion aberrante; B EMA; C ENOLASA (focal); D El
indice de proliferacién celular KI67 es del 20%; E. Receptores de progesterona
positivos, F-INI-1 Positivo. Negatividad para S100, Sinaptofisina-actina de mus-

no responde al tratamiento complemen-
tario de quimio o radioterapia (no indi-
cada en la paciente por ser menor de
3 afos) se decide nueva intervencion
quirargica efectuada 45 dias después y
en la imagen de control pre quirdrgica
se observa casi la duplicacién del resi-
duo tumoral del segundo tiempo quirur-
gico (Figura 4A). En esta ocasion, se
observa que la lesion infiltra ya el tejido
celular, lo cual limita la reseccion total
efectuada con neuronavegacion.

En la actualidad, dos afios después de
la primera intervencidon quirdrgica, la
paciente continua asistiendo a contro-
les por el servicio de neurocirugia del
Hospital Militar Central (Bogota, Co-
lombia) clinicamente sin evidencia de
compromiso en el estado neuroldgico
general y adecuada progresion en el
neurodesarrollo, sin nuevas alteracio-
nes del estado de conciencia y conti-
nua en manejo con quimioterapia ba-
sada en altas dosis de metotrexate por

Figura 4. A) TAC, corte coronal previo a tercera
intervencion quirdrgica, se evidencia presencia
de importante tejido tumoral residual, sin despla-
zamiento de linea media.

el servicio de Oncologia Pediatrica de
la institucion.
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Discusidn

Los meningiomas son neoplasias del
SNC que se derivan de las células de
las vellosidades aracnoideas, aunque
representan un porcentaje pequefno de
las neoplasias intracerebrales en edad
pediatrica estdn asociados a mayor
malignidad y tienen predileccién por
el sexo masculino contrario a lo que
pasa en la poblaciéon adulta donde es
mas prevalente en mujeres que en
hombres” el término “tumor rabdoide”
fue introducido en 1978 por Beckwith
y Palmer haciendo referencia a un
subtipo tumoral renal en edad pedia-
trica que posteriormente se encontrd
en otros drganos incluyendo higado,
estomago y tiroides, entre otros, sin
embargo, fue hasta 1998 cuando Ke-
pes y luego Perry et al, describieron
los hallazgos histopatolégicos en una
serie de pacientes con Meningiomas
de comportamiento particularmente
maligno, con morfologia Rabdoide®®,
desde el afio 2000 se afadio este sub-
tipo a la clasificacion WHO de la OMS
para los tumores intracerebrales y en la
mas reciente actualizacion de 2016 se
confirmd su clasificacion como menin-
giomas grado lll de acuerdo a la pre-
sencia de caracteristicas histoldgicas
de atipia mas morfologia rabdoide, y
anaplasia's; lo cual indica un mal pro-
ndéstico para el paciente, requerimiento
de manejo multidisciplinario con resec-
cion quirdrgica mas terapia adyuvante
y en general se habla de sobrevida es-
timada entre 2-3 afios para pacientes
adultos™. Es importante mencionar que
aunque en la mayoria de los casos se
tratan de tumores de comportamiento
agresivo y mal prondstico, no todos los
meningiomas rabdoides tienen el mis-
mo grado de malignidad, de hecho para
que se considere grado Il la morfologia
rabdoide debe estar presente en mas
del 50% de la muestra y en aquellos
en los que se evidencia Unicamente la
morfologia rabdoide sin otros hallaz-
gos sugestivos de malignidad se pude
considerar grado Il aunque este aspec-
to se encuentra en discusion, hasta el
momento los meningiomas con escasa
presencia de morfologia rabdoide re-
presentan una marcada minoria''.

Actualmente, mas de una década des-
pués de la primera serie de casos des-
crita en la literatura médica, continua
siendo un subtipo tumoral poco frecuen-
te segun la revision realizada por Abol-
fotoh M et al, en el 2012 unicamente se

encontraban reportados 102 casos en la
literatura, 100 de ellos intracraneales y 2
a nivel de columna'. Lo que representa
un reto para todos los profesionales de
la salud, desde la atencién primaria del
paciente que en la mayoria de los casos
debuta con sintomatologia neurolégica
de ocupacion de fosa posterior que in-
cluye cefalea intensa de larga data, vé-
mitos en proyectil, alteracion de la mar-
cha (particularmente dificil de evaluar
en pacientes pediatricos) y alteracion
del estado de conciencia.

Otro de los inconvenientes que se pre-
senta con el diagndstico de este subti-
po tumoral y como es el caso que pre-
sentamos en esta oportunidad, es la di-
ficultad anatdmica que implica realizar
una reseccion quirdrgica satisfactoria
de la masa tumoral, en la mayoria de
los casos los meningiomas encuentran
en la regién supratentorial principal-
mente en los senos venosos durales
de la convexidad del cerebro, para-
sagital y en la region esfenoidea' por
lo tanto, son patologias que requieren
craneotomias de gran envergadura y
resecciones asociadas a estructuras
anatémicas altamente vascularizadas y
de alto impacto en la funcionalidad post
operatoria del paciente, sin dejar de
lado la alta posibilidad de recurrencia
de células tumorales durante los pri-
meros 12 meses lo cual indicaria una
nueva intervencion quirdrgica.

Por otra parte, dentro del manejo su-
gerido para los meningiomas grado I
esta realizar reseccién quirdrgica se-
guida de qumioterapia para disminuir
el riesgo de recidiva dentro de los pri-
meros 12 meses de la reseccion, en
los pacientes pediatricos aun no se en-
cuentra completamente estandarizado
el protocolo, principalmente asociado a
los efectos adversos, hoy en dia se ha
demostrado que una terapia intensiva
basada en alkylator mas un régimen de
altas dosis de metotrexate parecen te-
ner la mayor efectividad, sin embargo,
aun con el manejo adyuvante completo
en la mayoria de los casos los pacien-
tes van a requerir re-intervencion qui-
rurgica para retirar la mayor cantidad
de tejido tumoral posible'.
Consideramos que el caso que se pre-
senta en esta ocasion es de alta re-
levancia médica teniendo en cuenta
varios aspectos: el primero de ellos se
basa en las caracteristicas histopatold-
gicas del tumor resecado, teniendo en
cuenta que no se trata del mas comun
esperado para la edad de la paciente y

el escaso numero de casos reportados
en la literatura médica; por otro lado, la
dificultad que representa el manejo neu-
roquirdrgico de esta patologia en una
paciente pediatrica, desde el método de
abordaje hasta el manejo de imprevistos
que se pueden presentar durante el pro-
cedimiento y, pese a los inconvenientes
presentados dentro del quiréfano consi-
deramos que a largo plazo la paciente
respondié de forma ampliamente satis-
factoria a la reseccion aun cuando se
trataba de un tumor hemisférico supra-
tentorial altamente vascularizado, y sin
lugar a dudas uno de los aspectos que
queremos resaltar mediante la publica-
cion de este articulo es la sobrevida que
ha presentado la paciente, superando el
tiempo esperado para los meningiomas
grado Il sin repercusiones en el neuro-
desarrollo para la edad durante los afios
siguientes, sin requerimiento de nuevas
intervenciones hasta el momento y ade-
cuado desarrollo de funciones neurold-
gicas superiores.

Conclusion

El caso que presentamos en esta opor-
tunidad representa una condicion pato-
logia llamativa y poco usual en la po-
blacion pediatrica, cursando con clinica
agresiva y de rapida progresion aun en
pacientes sin ningun tipo de anteceden-
tes, que requiere manejo urgente tanto
quirdrgico como médico para asegurar
la sobrevida del paciente y buscando la
confirmacion del diagndstico por medio
de estudios patoldgicos, sin embargo,
aun con la terapia adyuvante completa
la probabilidad de requerir nuevas in-
tervenciones quirurgicas es muy alta
lo que implica mayores riesgos para el
paciente, por lo tanto, es indispensable
que los profesionales de la salud estén
relacionados con esta patologia para
que puedan sospecharla de manera
oportuna y se asegure atencion integral
por los servicios de neurocirugia, neu-
ropatologia y oncologia pediatrica en
el menor tiempo posible, asi como es
responsabilidad de todos aquellos que
tienen la oportunidad de formar parte
de los servicios tratantes de pacientes
con esta patologia reportar estos casos
buscando ampliar la literatura disponi-
ble para facilitar el estudio de temas
relacionados.
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