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Resumen

Introduccién: El meningioma constituye 1 a 4% de las neoplasias primarias malignas
del SNC en la edad pediatrica y su incidencia se incrementa conforme a la edad. Si
bien tiene una predisposicion hacia el sexo femenino en edad adulta, la distribucion es
equitativa en la edad pediatrica. En 1998 Kepes, Perry y colaboradores describieron
dos series de meningiomas con zonas de morfologia rabdoide y sugirieron el término
meningioma rabdoide, que se ha relacionado con un tipo histolégico de comportamien-
to bioldgico agresivo y mal pronéstico.

Caso clinico: Se presenta el caso de un paciente masculino de seis anos de edad que
ingreso por crisis convulsivas y de ausencia. En la RMN se encontré una tumoracion en
la region temporo-parietal derecha. Los cortes histologicos revelaron una neoplasia
compuesta por células fusiformes, con nicleos alongados y seudoinclusiones, asi como
zonas con aumento en la celularidad conformadas por células con abundante citoplas-
ma eosinofilo y nucleo desplazado a la periferia. Las tinciones de inmunohistoquimica
fueron positivas para EMA en el componente meningotelial y para vimentina en el
componente rabdoide. Se diagnosticé meningioma rabdoide.

Discusion: El meningioma rabdoide se clasifica como grado Ill segin la OMS. La impor-
tancia de identificar estas neoplasias radica en su comportamiento agresivo y en su alta
tasa de recurrencia. A pesar de que existen numerosos casos reportados en pacientes
adultos, la epidemiologia de estas neoplasias durante la infancia no es del todo clara
y los parametros prondsticos aqui mencionados aun no se estudian del todo en nifos.

Meningioma with rhabdoid transformation. Case report and literature review

Abstract

Introduction: Meningioma constitutes 1-4% of primary malignant CNS neoplasms in chil-
dren and its incidence increased according to the age. It has a bias towards females
in adults, however, in children is equitable distribution. In 1998, Kepes, Perrys and
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associates described two series of meningiomas with rhabdoid morphology, suggesting
the term rhabdoid meningioma, which has been associated with histological type of
aggressive biological behavior and poor prognosis.

Case report: We report a 6 year old male who was admitted for seizures. In the cra-
nial scan showed a tumor located in the right temporo-parietal region. The histological
sections revealed a neoplasm composed of spindle cells with elongated nuclei, other
areas with increased cellularity composed by cells with abundant eosinophilic cyto-
plasm with intracytoplasmic striations and the nuclei was shifted to the periphery. The
immunostaining showed immunoreactive for EMA in the meningotheliomatous compo-
nent and vimentin in the rhabdoid component. The final diagnhosis was of a rhabdoid
meningioma.

Discussion: Rhabdoid meningioma is classified as grade lll by the WHO classification.
The importance of identifying these malignancies is their aggressive biological behavior
and high recurrence rate, although there are numerous cases reported in adult pa-
tients, the epidemiology of these neoplasms during childhood is not entirely clear and

prognostic parameters mentioned herein not been fully studied in children.

Introduccioén

Los meningiomas son neoplasias relativamente comunes
durante la edad adulta; sin embargo, representan sélo 1%
a 4% de todas las neoplasias intracraneales en nifos. Ade-
mas, en este grupo de edad los tumores meningeos tienden
a ser mas agresivos y muestran un leve predominio por el
sexo masculino, a diferencia de los que se presentan en la
edad adulta.’ Desde que Beckwith y Palmer introdujeron
el término tumor rabdoide en 1978, en referencia a un
grupo de tumores renales malignos de la edad pediatrica,
se han descrito diversos tumores con morfologia rabdoi-
de en multiples sitios como higado, estomago, tiroides,
Utero y vulva, entre otros. En 1998 Kepes y luego Perry
y colaboradores describieron dos series de tumores con
caracteristicas histoldgicas de malignidad cuyo compor-
tamiento era agresivo y sus caracteristicas morfologicas
distintas al del meningioma maligno, por lo que sugirieron
el término meningioma rabdoide.?* En la Gltima clasifi-
cacion de los tumores del sistema nervioso central (SNC)
la OMS clasifica el meningioma rabdoide dentro de los
tumores malignos con comportamiento agresivo (grado
Ill).# Este subtipo debe distinguirse del tumor rabdoide
teratoide maligno intracraneal y de las metastasis menin-
geas de tumores con caracteristicas rabdoides originados
en otros sitios.

Por el impacto en la supervivencia del paciente, lo
infrecuente de este tipo de neoplasia y la importancia de
su diagndstico diferencial histopatologico, se presenta el
caso de un paciente masculino de seis afios de edad con
un tumor meningeo con diferenciacion rabdoide.

Presentacion de caso

El sujeto es un paciente masculino de seis afos de edad
que inicid con crisis convulsivas y de ausencia, ademas
de sindrome de craneo hipertensivo tres semanas antes de
su ingreso, sin antecedentes de traumatismo craneoen-
cefalico. Se ingresa para su estudio; a la exploracion
fisica presenta rigidez de nuca, ataxia, escala de coma
de Glasgow de 15 y pupilas isométricas. Se realizaron

estudios de TAC y RMN, los cuales mostraron un tumor
dependiente de la duramadre en la convexidad de la
region temporal derecha que media 8 x 5.5 x 5 cm y
ocasionaba desplazamiento de la masa encefalica, di-
latacion ventricular y edema perilesional. Se practicd
craneotomia fronto-temporo-parietal con biopsia tran-
soperatoria, en la que las improntas mostraron una
neoplasia celular compuesta por sabanas de células de
tamano intermedio, fusiformes, con citoplasma eosin-
ofilico, nucleo central, ovoide, con seudoinclusiones;
dichas células se agrupaban formando remolinos. Ade-
mas se observo la presencia de cuerpos de psamoma.
Las secciones en congelado mostraron una neoplasia
altamente celular con caracteristicas similares a las
observadas en los extendidos citoldgicos; el diagnostico
transoperatorio fue de meningioma.

Para el estudio definitivo se recibieron multiples frag-
mentos de tejido de color café grisaceo y bordes y formas
irregulares que en conjunto midieron 4 x 4 cm. Las sec-
ciones histologicas mostraron una neoplasia compuesta
de células fusiformes con citoplasma eosinofilico, nlcleos
elongados, seudoinclusiones que formaban remolinos con
zonas de aspecto meningotelial (Figura 1). Se observa-
ron también zonas de transicion con areas con aumento
de la celularidad conformadas por células con abundan-
te citoplasma eosinofilo con el nicleo desplazado hacia
la periferia, correspondientes a focos de diferenciacion
rabdoide (Figuras 2 Ay B). Las tinciones de inmunohisto-
quimica resultaron positivas para: antigeno de membrana
epitelial en las areas meningoteliales, vimentina en las
células con morfologia rabdoide, Ki-67 en 15% de las cé-
lulas compatible con un indice de proliferacion alto y
receptores de progesterona positivos (Figuras 3 A, B, C,
D). El diagnostico final fue de meningioma con diferencia-
cion rabdoide grado Il de la OMS. Durante la intervencion
se logro la reseccion de la totalidad de la lesion, con una
RMN posquirGrgica sin evidencia de tumor residual (Figu-
ras 4 A, B, C), y el paciente fue referido al servicio de
oncologia para someterse a radioterapia. En la actualidad
se encuentra bajo vigilancia médica de seguimiento con
RMN sin evidencia de recidiva.
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Figura 1. Hematoxilina y eosina, 40x. Neoplasia meningotelial  Figura 2. Hematoxilina y eosina. A Transicion entre zonas

compuesta por celula}s fus.1fc,>rmes con nucleps elongados y seu- meningoteliales y areas rabdoides. B Componente rabdoide,

doinclusiones cuya disposicon forma remolinos. células con abundante citoplasma eosinéfilo denso y nlcleo
excéntrico.
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Figura 3. Tinciones de inmunohistoquimica. A EMA positivo en el componente meningotelial. B Vimentina positiva en el compo-
nente rabdoide. C Ki67 positivo con indice de proliferacion alto. D Receptores de progesterona positivos.

Figura 4. RMN posoperatoria. A-C T1 cortes coronal y sagital con gadolinio en los que se observa reseccion total de la lesion,
ademas de discreta atrofia con surcos profundos y espacio subdural amplio.
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Discusion
Los meningiomas son neoplasias del SNC que se derivan
de las células de las vellosidades aracnoideas. Conforman
el segundo grupo mas frecuente de tumores del SNC, solo
antecedido por los gliomas. Constituyen 15 a 20 % de los
tumores cerebrales y la mayoria es de presentacion in-
tracraneal. Sin embargo, los meningiomas son neoplasias
hasta cierto punto poco frecuentes durante la infancia,
etapa durante la cual corresponden a sélo 1 a 2% de los
tumores intracraneales.’ En la edad pediatrica la locali-
zacion de los tumores meningeos varia. En un estudio de
Zwerdling y Dothage,¢ la localizacion fue principalmen-
te intracraneal; no obstante, se describen localizaciones
poco usuales (intraventriculares e infratentoriales). En el
mismo estudio los autores refieren que como los datos
epidemiologicos de estas neoplasias durante la edad pe-
diatrica han sido poco estudiados, los informes en cuanto
a localizacion, presentacion y evolucion de los tumores
son variables. La definicion de meningioma rabdoide se
aplica a los casos en los que hay citoplasma eosindfilo,
con nucleo excéntrico, inclusiones nucleares y hallazgos
de diferenciacion meningotelial. La bibliografia inglesa
consigna 19 meningiomas con fenotipo rabdoide, los cua-
les tuvieron un comportamiento bioldgico agresivo con
hasta 58% de mortalidad.?* Adicionalmente la bibliogra-
fia registra muy pocos casos de meningiomas rabdoides
durante la infancia; en el andlisis realizado por Rushing y
colaboradores® solo se encontr6é un caso de meningioma
rabdoide de 87 estudiados, el cual se origin6 en el ven-
triculo lateral en una paciente de 10 afios de edad con
neurofibromatosis tipo 2 (NF2). De igual manera, en la se-
rie descrita originalmente por Perry y colaboradores’ solo
se informa un caso en una paciente de 13 anos de edad.
Los tumores y la histologia rabdoides se han descrito
subsecuentemente en diversos organos y sistemas, inclu-
sive el SNC, donde la neoplasia puede acompanarse de
elementos heterdlogos, tumor rabdoide/teratoide atipi-
co. Con esta referencia a menudo la histologia rabdoide
se liga con un comportamiento agresivo. Sin embargo,
la diferenciacion rabdoide es una variante poco comUn
(< 2%) entre las neoplasias meningoteliales. A pesar de
su baja frecuencia, son tumores agresivos y con alto
indice de recurrencia que en ocasiones se relacionan
con diversos sindromes, como NF2, en especial los que
se presentan en etapas tempranas de la vida.? El feno-
tipo rabdoide representa el espectro de transformacion
maligna de un meningioma; en la mayoria de los casos
no es dificil establecer la naturaleza meningotelial de
la neoplasia porque existen remanentes en los que el
diagnostico de meningioma se establece con facilidad.
Las areas rabdoides se componen sobre todo de células
con abundante citoplasma que desplaza el nlcleo hacia
la periferia, lo que recuerda al astrocitoma gemistociti-
co; dichas areas pueden encontrarse en grupos dispersos
entre las células meningoteliales o en sabanas mas ho-
mogéneas en las que solo la diferenciacion rabdoide puede
verse.>* En el caso del paciente del presente estudio se ob-
servaron grupos de células con diferenciacion rabdoide

en mas de 40% del tumor. Durante el estudio transope-
ratorio los extendidos citoldgicos suelen mostrar células
con abundante citoplasma eosinofilico, con pleomorfismo
nuclear leve a moderado; la membrana celular tiende a
ser lisa, en ocasiones con procesos citolplasmicos cortos.’
En este caso solo el componente meningotelial fue obser-
vado en la evaluacion transoperatoria. En conjunto con
las caracteristicas de anaplasia, la determinacion del in-
dice de proliferacion por inmunohistoquimica es un factor
til para predecir el indice de recurrencia; en general un
Ki67 mayor de 10% se considera alto y relacionado con
mayor tasa de recurrencia. Asimismo, la negatividad para
receptores de progesterona predice un comportamiento
agresivo; en el presente caso se observo positividad para
receptores de progesterona, lo que quiza se vincule con
la buena evolucion que el paciente ha presentado. Aun-
que estos criterios prondsticos se aplican a la mayoria de
los subtipos histologicos de meningiomas, los de grado IlI
0 con caracteristicas de anaplasia tienen por si mismos
peor pronostico. %1

Por lo general la histologia rabdoide en los meningiomas
se observa en individuos de edad media o adultos mayo-
res. Salvo un mejor conocimiento, al hacer una bisqueda
intencionada en la bibliografia los autores sélo encon-
traron cinco casos descritos de meningiomas rabdoides
en pacientes menores de 15 afhos, por lo que decidieron
reportar el presente caso. La importancia de identificar
estas neoplasias radica en su comportamiento agresivo
y en su alta tasa de recurrencia. A pesar de que existen
numerosos reportes de casos en pacientes adultos, la epi-
demiologia de estas neoplasias durante la infancia no es
del todo clara y los parametros prondsticos aqui mencio-
nados no se han estudiado por completo en nifios a causa
del nimero reducido de casos. Por lo anterior, es impor-
tante que el patologo quirdrgico reconozca estos tumores
y los clasifique en forma adecuada para comprender
mejor su comportamiento y establecer parametros que
ayuden a predecir la tasa de recurrencia en pacientes
menores de 15 afos con el fin de colaborar con el mé-
dico tratante para ofrecer un tratamiento oportuno, con
mejor prondstico, y evitar su recurrencia o diseminacion,
para lo que el seguimiento después del diagnostico debe
ser estrecho. En el presente caso, aun cuando este tipo
de neoplasias se vincula con un comportamiento agresivo
y un alto indice de recurrencia local, el seguimiento con
estudios de imagen no ha mostrado recidivas a dos anos
del diagnostico inicial; es probable que lo anterior se re-
lacione con el hecho de que se logro la reseccion total de
la neoplasia, aunado a la positividad para los receptores
de progesterona, que se asocia con un mejor prondstico.
No obstante, el seguimiento de este caso aln es muy cor-
to puesto que las recurrencias locales suelen presentarse
a los cinco anos. En consecuencia, hasta el momento no
es posible hacer ninguna consideracion en cuanto a la su-
pervivencia del paciente.

En resumen, por el impacto en la supervivencia, lo
infrecuente de este tipo de neoplasia y la importancia de
su diagnostico diferencial, el diagnostico histopatologico
de esta variedad de meningioma requiere, ademas de la
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experiencia del patdlogo, el conocimiento de este fenoti-
po y una adecuada correlacion con el conocimiento de la
historia clinica del paciente, la localizacion de la lesion y
el diagnostico radiologico, con el fin de reforzar los proto-
colos multidisciplinarios y lograr una mejor comprension
de los criterios pronosticos tanto histologicos como inmu-
nohistoquimicos que se utilizan en el diagndstico de este
tipo de neoplasias.
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