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Meningioma cordoide. A proposito de un caso y revision
de la literatura

Chordoid meningioma. Report of a case and review of the literature
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RESUMEN

El término meningioma cordoide fue usado por primera
vez en 1988 para describir un tumor meningeo que afectaba a
individuos jovenes y que se presentaba con anemia microciti-
ca y/o disgammaglobulinemia. Presentamos un caso de esta
variante poco frecuente, que corresponde a menos del 0,5% de
todos los meningiomas. Corresponde a una mujer de 69 afios
sin otras patologias de interés. La lesion se manifesté con
dolores de cabeza severos. La resonancia magnética cerebral
mostré una masa tumoral supratentorial dependiente de
meninge. Microscopicamente se evidencidé una proliferacion
neopldsica dispuesta en I6bulos constituida por células epite-
lioides y fusiformes que mostraban vacuolizacién del cito-
plasma y que descansaban sobre una matriz mixoide, baso6fi-
la. Las células tumorales expresaban antigeno epitelial de
membrana (EMA) y no mostraban reactividad con proteina
dcida glial fibrilar, proteina S-100 ni citoqueratina. La neopla-
sia fue diagnosticada de meningioma cordoide (grado II de la
clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud).

Palabras clave: Meningioma cordoide, sistema nervio-
so central.

SUMMARY

The term chordoid meningioma was first used in 1988
to describe a meningeal tumor among young people asso-
ciated with microcytic anemia and/or dysgammaglobuline-
mia. We present a case of this rare variant, which comprises
less than 0.5% of all meningiomas. A 69-yr-old female
complained of severe headache with unremarkable physical
examination. Brain magnetic resonance revealed a supra-
tentorial tumoral mass with dependence of meninges. His-
tologically, the tumor mainly consisted of cords of vacuola-
ted cells in an abundant myxoid and basophilic matrix. The
tumor cells expressed epithelial membrane antigen (EMA)
but not glial fibrillary acid protein (GFAP), S-100 protein or
cytokeratin. The neoplasm was diagnosed chordoid menin-
gioma grade II of the Word Health Organization (WHO).

Key words: Chordoid meningioma; central nervous
system.

Rev Esp Patol 2007; 40 (4): 243-246

INTRODUCCION

El término de meningioma cordoide fue propuesto
por Kepes y colaboradores (1) en 1988 para describir un
tumor meningeo que afectaba a individuos jévenes. Des-
cribieron 7 pacientes, con edades comprendidas entre 8 y
19 afios, que presentaban unas neoplasias meningeas con
un peculiar patrén mixoide-cordoide, rodeadas de infil-
trados linfoplasmocelulares masivos con formacién de
centros germinales. Los pacientes mostraban anemia
microcitica hipocrémica resistente a tratamiento con hie-
rro y en un paciente se describi6, ademas, disgammaglo-
bulinemia con retraso del crecimiento. Estos sintomas
desaparecian al extirpar el tumor y volvian a aparecer en
las recidivas tumorales (1). El tumor estaba compuesto
de células con citoplasma vacuolado dispuestas en cor-
dones sobre una matriz mixoide y se acompafiaba a
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menudo de prominentes infiltrados linfoplasmocitoides
peritumorales.

Posteriormente se han descrito mds casos de menin-
gioma cordoide (2-16) no asociados con alteraciones
hematoldgicas que afectan tanto a edades pedidtricas
como a adultos. En la actualidad la clasificacién de los
tumores del sistema nervioso central de la OMS lo reco-
ge como una variante poco frecuente de meningioma con
mayor capacidad de recidiva. Presentamos un nuevo caso
de meningioma cordoide del adulto, sin discrasia sangui-
nea asociada, y revisamos la literatura.

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 69 afos sin antecedentes personales de inte-
rés que acudi6 a consulta porque desde hacfa dos afios
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Fig. 1: Cordones de células epitelioides sobre una matriz mixoide con
focos de diferenciacion meningotelial tipica (HE x100).

presentaba dolores de cabeza frecuentes y severos. En el
dltimo mes refiere un episodio de pérdida de conciencia.
El examen fisico y neuroldgico no reveld alteraciones.
Los parametros hematolégicos y bioquimicos fueron
normales. En la tomografia axial computerizada del
cerebro se observé una lesion isodensa en la region fron-
tal parasagital derecha que con la resonancia magnética
mostraba dependencia de meninge y comprimia el ven-
triculo lateral derecho. Se realizé una craneotomia fron-
tal derecha para la reseccion del tumor. No se apreciaba
invasién macroscépica del tejido cerebral adyacente y la
masa se extirpd en su totalidad.

La pieza se remiti6 al servicio de Anatomia Patol6gi-
ca. Correspondia a una lesion polilobulada de superficie
lisa y brillante, con fragmentos de dura en su superficie.
Presentaba consistencia blanda y aspecto jugoso. En su
conjunto media 7,5 x4 X 2,2 cm.

Microscépicamente se evidencié una proliferacién
neopldsica dispuesta en 16bulos constituida por células

Fig. 2: Las células muestran nicleos vesiculosos, con ocasionales
pseudovacuolas, y citoplasmas eosinéfilos y vacuolados (HEx200).
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epitelioides y fusiformes que mostraban vacuolizacién
del citoplasma y que descansaban sobre una matriz
mixoide, baséfila. La matriz se tefifa con azul Alcidn a pH
2. En algunas células se observaron pseudovacuolas intra-
nucleares. En menos del 10% de la lesion se apreciaban
focos de meningioma meningotelial cldsico en forma de
remolinos alrededor de pequefios vasos, sin cuerpos de
psamoma (figs. 1 y 2). No se observé pleomorfismo
nuclear, mitosis (2 mitosis por 20 campos de gran aumen-
to) ni focos de necrosis. Tampoco se observaron criterios
de meningioma atipico ni invasion cerebral.

Se realizaron técnicas de inmunohistoquimica con
los siguientes anticuerpos comerciales prediluidos: EMA
(Master Diagnéstica), citoqueratina de alto y bajo peso
molecular (Master Diagndstica), proteina 4cida glial
fibrilar (Master Diagnéstica), proteina S-100 (Dako),
vimentina (Dako) y sinaptofisina (Master Diagndstica).
Las células neopldsicas mostraron positividad de mem-
brana con EMA vy difusa citopldsmica con vimentina. El
resto de marcadores fueron negativos.

Con estos resultados el diagnéstico fue de meningio-
ma cordoide.

El paciente no muestra recaida de su lesién transcu-
rridos veintitin meses desde el diagndstico.

DISCUSION

El meningioma es un tumor intracraneal frecuente
que ocurre sobre todo en la quinta y sexta décadas de la
vida y que representa el 15% de los tumores primarios
del sistema nervioso central (SNC) (17). El meningioma
cordoide es una variante poco frecuente de meningioma
con una incidencia del 0,5% de todos los meningiomas
(3). Esta variante se recoge en la clasificacion de los
tumores del SNC de la OMS y es considerada como un
grado II. Se describe como un tumor potencialmente
agresivo, con capacidad para la recidiva local, a pesar de
su apariencia histoldgica.

Ese término fue acufiado por primera vez por Kepes
y colaboradores (1) para describir un tipo de meningio-
ma con caracteristicas histolégicas similares al cordoma
que afectaba a nifios y jévenes (con edades comprendi-
das entre 8 y 19 afios), lo que contrasta con la baja inci-
dencia de meningiomas en la edad pediatrica (17), y que
se asociaba con el sindrome de Castleman (retraso del
desarrollo sexual y somdtico, hepatoesplenomegalia,
anemia microcitica/hipocromica refractaria a hierro y
disgammaglobulinemia) que desaparecia cuando se
extirpaba la lesion. Posteriormente Kobata (18) y Civit
(19) describen otros dos pacientes de 15 y 21 afios res-
pectivamente, con anemia microcitica. El caso publicado
por Zuppan (4) es un paciente de 10 afios con un gran
tumor supratentorial que no mostraba manifestaciones
sistémicas.
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La mayor serie en la literatura es la de Couce (3) y
colaboradores en la que se describen 42 casos de menin-
gioma cordoide, con un rango de pacientes que compren-
den edades entre los 12y los 77 afios. No recogen ningtin
caso asociado a alteraciones hematoldgicas o sistémicas
pero como en su serie s6lo describen dos casos en nifios
postulan que esta asociacién pueda estar limitada a
meningiomas cordoides de la infancia. Los casos publica-
dos posteriormente (5-16) tampoco asocian alteraciones
sistémicas con su lesién tumoral, con excepcién de una
mujer de 55 afios con disgammaglobulinemia (20).

Todos los casos publicados coinciden en describir un
tumor compuesto por células epitelioides, de citoplasma
parcialmente vacuolado, formando cordones dentro de
una matriz mixoide.

En los casos descritos por Kepes se describe un den-
so infiltrado linfoplasmocitario acompafiando al tumor,
compuesto en su mayor parte por células B y células
plasmadticas. Esta no es una caracteristica relevante en la
serie de Couce, que sélo aparece en cinco pacientes, en
los cuales se demuestra un predominio de células T. Se
postula que tanto las células B como las células plasma-
ticas podian ser las causantes de las alteraciones sisté-
micas.

Dentro de los diagnésticos diferenciales se incluye
entidades tumorales como el cordoma condroide (21), el
condrosarcoma mixoide (22), el carcinoma mucoide y el
glioma cordoide del tercer ventriculo (23). La identifica-
cién de dreas de componente de meningioma cldsico asi
como la marcada reactividad con EMA de las dreas cor-
doides confirman el diagndstico de meningioma cordoi-
de. El cordoma es una lesién de la linea media cuyas
células muestran positividad fuerte con citoqueratinas,
EMA y proteina S-100. La reactividad con citoqueratinas
diferencian al carcinoma. No existe ningin caso descrito
de condrosarcoma mixoide en SNC. El glioma cordoide
es una lesion recientemente descrita que guarda gran
similitud histolégica con el meningioma cordoide, inclu-
so por la presencia de infiltrado linfoplasmocitario peri-
tumoral. Se localiza en el tercer ventriculo e hipotdlamo
y no muestra dependencia de la dura meningea. Muestra
fuerte expresién de vimentina y de proteina 4cida glial
fibrilar y sélo positividad débil con EMA, proteina S-
100 y citoqueratina.

La mayor serie descrita de meningioma cordoide (3)
muestra una recidiva tumoral en el 39% de los casos,
incluso hasta 16 afios después de la extirpacién quirtdrgi-
ca. Todas las lesiones, excepto un caso, mostraban una
reseccion subtotal. En la mayoria de los casos recidiva-
dos predominaba el patrén cordoide-mixoide con escaso
componente inflamatorio. El indice de recidiva de estos
tumores es significativamente mayor que el que se puede
esperar de los meningiomas tipicos con reseccién subto-
tal [7-20% segun Perry y colaboradores (24)]. Una posi-
ble explicacioén a este hecho puede estar en relacién, al

igual que ocurre en el cordoma, con el estroma mucoide,
que facilitaria mecdnicamente la propagacién local de las
células neopldsicas y la subsiguiente recidiva tumoral.

En resumen, presentamos un nuevo caso de menin-
gioma cordoide en un adulto, de localizacién supraten-
torial, sin alteraciones sistémicas asociadas. Nuestra
revisién de la literatura confirma que el meningioma
cordoide es un tumor que, aunque descrito inicialmente
en pacientes jovenes, es mas frecuente en la edad adulta
y sin alteraciones hematoldgicas o sistémicas asociadas.
El diagnéstico diferencial debe hacerse principalmente
con el cordoma condroide y con el glioma cordoide. El
éxito curativo reside en la reseccion total de la lesion
dada la gran capacidad de recidiva tumoral tras resec-
cién subtotal.
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