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RESUMEN

Los Meningiomas intraventriculares (IVM) representan el 0,5-5% de todos los meningiomas, de los cuales aproxi-
madamente un 80% se localizan en el trigono del ventriculo lateral. Se originan en los ventriculos del tope células
aracnoideas contenidos en el plexo coroideo constituyen el grupo tumoral intracraneal frecuente en adultos. En la
mayor parte de los casos, se trata de tumores histolégicamente benignos, de crecimiento lento. Los meningiomas
primarios intraventriculares suponen entre el 0,5 y el 3%de los meningiomas intracraneales. No son
comunes en poblacién pediétrica ya que comprenden menos del 3% de los tumores cerebrales pediatricos y sélo
1.5 a 1.8% de todas las neoplasias intracraneales. Los tumores pediatricos también muestran una asociacién con
neurofibromatosis tipo 2 y la exposicién anterior a radiacion.

Se presenta el contraste de dos casos de meningioma intraventriculares en paciente pediatrico y adulto. La
edad vy el sitio de la lesién en paciente pediatrico es poco comin. La escisién de la lesiéon y tratamiento pronto

permiti6 la cesacion de los sintomas en los 2 pacientes.

Palabras clave: Meningioma intraventricular (IVM); Pediatria; Meningioma; Quimioterapia; Radiocirugia; Radiote-
rapia; Resonancia magnética.
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CLINICAL EVALUATION OF INTRAVENTRICULAR MENINGIOMA:
CASE REPORT OF ADULT AND PAEDIATRIC PATIENT

ABSTRACT

The intraventricular meningioma (IVM) account for 0.5-5% of all meningiomas, of which approximately 80% are
located in the trigone of the lateral ventricle. They originate in the ventricles of content arachnoid cap cells in the
choroid plexus are the group common intracranial tumor in adults. In most cases, tumors are histologically benign,
slow-growing. Primary intraventricular meningiomas account for between 0.5 and 3% of intracranial meningiomas.
They are uncommon in the pediatric population and comprising less than 3% of pediatric brain tumors and only
1.5 to 1.8% of all intracranial neoplasms. Pediatric tumors also show an association with neurofibromatosis type
2 and previous exposure to radiation.

We present two contrasting cases of intraventricular meningioma in pediatric and adult patients. Age and site of
injury in pediatric patients is rare. The excision of the lesion and prompt treatment allowed the cessation of
symptoms in 2 patients.

Keywords: intraventricular meningioma (IVM); Pediatrics; Meningioma; Chemotherapy; Radiosurgery; Radiother-
apy; MRI.

AVALIACAO CLINICA DE MENINGIOMA INTRAVENTRICULAR:
ELATO DE CASO E PACIENTE ADULTO E PACIENTE PEDIATRICO

RESUMO

A conta intraventricular meningiomas (IVM) em 0,5-5% de todos os meningiomas, dos quais cerca de 80% estao
situados na trigone do ventriculo lateral. Eles se originam nos ventriculos de células cap aracndide conteiido no
plexo cordide sdo o grupo tumor intracraniano comum em adultos. Na maioria dos casos, os tumores sao histologi-
camente benigno, de crescimento lento. Meningiomas intraventriculares primarios representam entre 0,5 e 3% dos
meningiomas intracranianos.

Eles sdo raras na populacdo pediatrica e compreendendo menos de 3% dos tumores cerebrais pediatricos e
apenas 1,5 a 1,8% de todos os tumores intracranianos. Tumores pediatricos também mostram uma associacao
coma neurofibromatose tipo 2 e exposicdo prévia a radiagao.

Apresentamos dois casos contrastantes de meningioma intraventricular em pacientes pediatricos e adultos. Idade e
local da lesdo em pacientes pediatricos é raro. A excisao do tratamento da lesdo ea tempo permitido a cessacdo dos

sintomas em dois pacientes.

Palavras-chave: Meningioma intraventricular (IVM); Pediatria; Meningioma; Quimioterapia; Radiocirurgia; Radio-
terapia; Ressonancia magnética.
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Introduccién

Los meningiomas son generalmente tumores benignos
y de crecimiento lento, que se originan de la capa de
células aracnoideas, mas frecuentes en los sitios don-
de se sitiian las granulaciones aracnoideas (1). Suelen
ser diagnosticados en autopsias hasta en un 30 % de
pacientes, de forma incidental. Su incidencia se incre-
menta con la edad, con una media de 42,9 afios para
el sexo femenino y de 52 afios en el sexo masculino.

Los meningiomas son los segundos tumores cerebrales
mas comunes después de los gliomas y son poco fre-
cuentes en nifios. Los meningiomas primarios en el
sistema ventricular sin lesiones adjuntas durales son ex-
tremadamente raros, pero son una entidad que puede
ser bien identificada originada dentro de los ventriculos
del cerebro. Se originan en las células aracnoideas in-
crustadas en el plexo coroideo. A menudo se encuen-
tran en los ventriculos laterales y de vez en cuando en
el tercer y cuarto ventriculos. Debido a que el plexo co-
roideo es mas voluminoso en los ventriculos laterales,
la incidencia de los meningiomas ventriculo laterales es
mas alta en comparacién con aquellos en de tercer o
cuarto ventriculo.

Se presentan las caracteristicas clinicas, radiolé-
gicas y patolégicas de meningioma intraventricular
en dos pacientes, con edades entre 13 afios y 8 afios.
Ni el paciente mostré evidencia de asociacién con neu-
rofibromatosis o exposicion a la radiacién anterior.

Embriogénesis

En la embriogénesis este tumor estd en relaciéon con
la formacién de las tres capas meningeas (piamadre,
aracnoides y duramadre). Las células aracnoideas sin-
tetizan un gran nimero de glicoproteinas y moléculas
de adhesién, que suelen estar relacionadas con el in-
cremento de la fibrogénesis local ante un traumatismo
(2,3). Estas células fibrosas se encuentran mayoritaria-
mente en los sitios donde se encuentran las granula-
ciones aracnoideas su origen a partir de las cres-
tas neurales puede explicar la ocurrencia de este tipo
de tumores con contenido de melanocitos (melanosis
neurocutdnea, melanocitoma meningeo primario y
el melanoma meningeo maligno). La capa de cé-
lulas aracnoideas o en ambas, tienen baja frecuencia
de divisién celular, pero ello puede ser incrementado
por factores exdégenos tales como una infeccién viral,
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irradiacion, traumatismo de craneo, factores genéticos
o estimulacién endégena por hormonas o factores de
crecimiento (4-6).

Clinica

El cuadro clinico de este tipo de lesién es variable, de-
pendiendo fundamentalmente de la localizacién ana-
témica, el tamafo y el grado de crecimiento (7-9). Es
frecuente la aparicién de cefalea recurrente con ten-
dencia a la cronicidad, los déficits neurolégicos y las
convulsiones; todos ellos de progresién lenta. Los prin-
cipales complementarios utilizados para establecer el
diagnéstico incluyen estudios radiograficos simples de
craneo, estudios tomogréaficos simples y endovenosos,
resonancia magnética (RM) multiplanar con técnica de
angiografia cerebral. La modalidad quirtrgica de elec-
cién es la craneotomia con la mayor reseccion posible
de la lesién, segin grados de reseccién establecidos.
Existen otras modalidades de tratamiento que van des-
de la simple observacién clinica e imagenolégica hasta
meétodos combinados que incorporan la radiocirugia, la
terapia endovascular y los tratamientos coadyuvantes
(quimioterapia vy radioterapia); estos ultimos reservados
principalmente para formas malignas resecadas par-

cialmente (3,6,7,10,11).

Tratamiento quirirgico

El objetivo del tratamiento es la extirpacién completa,
junto con la duramadre afectada que sirve de base de
implantacién, para evitar las recidivas. Se utilizan tec-
nologias para facilitar su extirpacién (microcirugia, as-
pirador ultrasénico, coagulacién bipolar) (1,3,11-13).
En numerosas ocasiones se procede a la embolizacion
preoperatoria de las ramas meningeas, lo que permite
una manipulacién quirtrgica més exangiie y con mejor
visién de los planos y estructuras a respetar. Pero todo
ello puede acarrear morbilidad importante sobre todo
en los de seno cavernoso, parte posterior del seno lon-
gitudinal, vaina del nervio 6ptico, esfeno-orbitarios y
en placa. Su extirpacién puede causar lesién vascular y
neuropatias severas (14-16).

En los meningiomas fuertemente adheridos a senos
venosos se prefiere la reseccién subtotal preservando
la integridad vascular y neuroldgica y tratar el tumor
residual con radiacién o seguimiento por imagen.
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Radiocirugia

La radiocirugia estereostatica es una alternativa im-
portante para dos tipos de meningiomas: aquéllos de
pequerio volumen situados en areas criticas o de ma-
yor dificultad para el acceso quirtrgico, y como una
opcién complementaria para los meningiomas rese-
cados parcialmente; en ambos casos, el criterio de
tratamiento estriba en que los tumores tengan menos
de 35 mm de eje mayor (17-19). En la serie de Kon-
dziolka et al (20-22) sobre 1.045 meningiomas intra-
craneales en 972 pacientes, tratados a lo largo de 18
afos, se observdé que con radiocirugia estereostatica
con gamma knife hay un control tumoral a los cinco
afios del 93% en los de grado I (en los tumores sin
confirmacién histolégica es del 97%). Sin embargo,
en los de grado II y III, el control fue del 50 y del
17%, respectivamente. A los 10 afios, el control en los
meningiomas de bajo grado ascendi6 al 91% (el 95%
en los que carecian de histologia). No tuvieron ningiin
caso de tumor radioinducido.

Halasz et al (23-25) publicaron recientemente su expe-
riencia con radiocirugia estereostatica proténica en el
tratamiento de 51 meningiomas benignos, obteniendo
un control de crecimiento a los tres anos del 94%, e
indicando que esta técnica es mas segura y efectiva
que la radiocirugia convencional con fotones, ya que
permite una mayor homogeneidad de la dosis, una me-
jor proteccién de los 6érganos de riesgo y una menor
dosificacion sobre el tejido sano (26-28).

La radiocirugia estereostatica fraccionada permite,
mediante el fraccionamiento, una mejor proteccion de
los tejidos vecinos, por lo que esta indicada para me-
ningiomas del nervio éptico o adyacentes a la via 6p-
tica. La radioterapia con intensidad modulada (IMRT)
se ha empleado en meningiomas complejos de la base
craneal. El estudio de Milker-Zabel et al con 94 pacien-
tes, de los cuales el 61% recibié diversos tratamientos
previos y el 39% no tenia confirmacién histolégica

(4,5,29).

Diferentes alternativas terapéuticas se han ensa-
yado con vistas a los meningiomas no resecadles.
Basados en la presencia de receptores de progestero-
na, se han realizado algunos estudios reducidos em-
pleando mifepristona. La hidroxiurea se ha utilizado
para el tratamiento de meningiomas, basado en su
capacidad de producir apoptosis en cultivos celulares
(12,31-33). Diversos estudios han mostrado la
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estabilizacion en la progresién en pacientes con
meningiomas no resecables (34-36).

Pronéstico

La extension de remocion quirtrgica es el factor mas
importante para la recurrencia (3,4,37,38). La recu-
rrencia después de una extensa remocién tumoral es
del 11% al 15% de los casos, pero es el 29% cuando la
remocion es incompleta (39-41). A 5 afios el indice
de recurrencia es del 37% al 85% después de una
remocion parcial. El indice de recurrencia global a 20
anos fue de 19% en una serie de casos y de 50% en

otra (12,42-44).

Casos Clinicos
Caso Clinico Paciente Pedidtrico

Paciente masculino de 13 afios de edad, quien acu-
di6 al servicio por presencia de cefalea continua, con
aumento de los sintomas en los tltimos 4 meses. Aso-
ciado referia emesis y ataxia. Padres refieren disminu-
cién de la concentracién y reporte de bajo desempeiio
escolar en el dltimo ano. Paciente fue remetido del
servicio de neurologia pediatrica al cual fue consultado
por bajo rendimiento escolar e hiperactividad. La re-
sonancia magnética (RM) (Figura 1) mostré una lesion
de masa bien definida, linea media de la fosa posterior,
predominantemente hipointensa en T1 y heterogénea-
mente hiperintensa en T2 con realce intenso de estu-
dio post contraste (Figura 2). Media 4.3x3.5 cms de
tamario, comprimiendo el cuarto ventriculo que condu-
ce a la dilatacion leve de ventriculos laterales, tercero
y cuarto. La masa apareci6é a extenderse a lo largo de
la superficie ventricular de la protuberancia y en la cis-
terna interpeduncular y fue diagnosticado clinicamente
y radiolégicamente como meduloblastoma. Posterior
craneotomia con enucleacién completa de la lesién se
realizd junto con la citologia intra-operatorio.

Histol6gicamente, el tumor fue reportado como forma-
cién por células dispuestas en racimos lobulados con
zonas de espirales. Presencia de niicleos ovalados con
cromatina fina granular y Actividad mitética baja. Por
inmunohistoquimica, las células mostraron una fuerte
positividad para el antigeno de membrana epitelial. El
diagnéstico final fue meningioma meningotelial.
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Figura 1. Resonancia magnética cerebral, sin contraste.

Imagen en T1 axial: Se evidencia lesién en fosa posterior,
ubicada en linea media, con bordes bien definidos.

Caso Clinico Paciente adulto

El caso corresponde a una mujer de 30 afios de edad
que consulta al servicio de Neurocirugia por presencia
de cefalea sin aura de tipo pulsatil referida a region
parietal de 9 meses de evolucién. En la evaluacion cli-
nica y radioldgica a la paciente se le aprecia un sin-
drome de hipertension intracraneal y en las pruebas
de imagen radiolégica muestran una tumoracién en el

Figura 2. Resonancia Magnética
contraste en T1: Se evidencia reforzamiento intenso de

cerebral, Imagen con
lesion tumoral en la linea media de la fosa posterior.

trigono ventricular izquierdo sin hidrocefalia asociada
(figura 3). Tras el diagnéstico, se realiza la extirpacion
del tumor en su totalidad mediante una craneotomia
parieto-occipital izquierda, remitiéndose el tejido para
estudio anatomopatolégico. Actualmente (18) meses
tras la intervencién esta asintomatica, sin evidencia de
tumor residual en la TAC, tnicamente presenta un dé-
ficit campimeétrico homénimo derecho ocasionado por
la via quirtrgica utilizada.

Estudios Imagenolégicos. Paciente sexo femenino 30 afios de edad

CONTRASTE

Figura 3. Resonancia nuclear magnética - MRI en secuencia T1 con contraste visualizada en proyecciones axial, sagital y
coronal, respectivamente. Se aprecia una imagen hiperdensa, delimitada, que capta contraste de forma homogénea situada

en el trigono ventricular izquierdo.
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Hallazgos Anatomopatolégicos

Macroscépicamente, se evidencia una muestra frag-
mentada de 4x3x1cm constituida por porciones de un
tejido homogéneo, blanquecino y grisdceo de aspecto
fasciculado y consistencia intermedia. Histol6gicamen-
te, los hallazgos correspondian a un meningioma con-
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vencional de patréon predominantemente meningote-
lial (4, 9,10).

El tumor presentaba una microarquitectura lobular cons-
tituida por células eosinofilicas de configuracién sinci-
tial, con bordes mal delimitados, y niicleos redondeados
u ovales con nucléolos poco prominentes (Figura 4,5).

Figura 4. H-E. Aumento original 40X Histologia pato-
légica extraccion de Tumoracién ventricular. -Visién pano-
ramica. Proliferacién tumoral de células fusiformes.

Discusion

Los meningiomas son tumores frecuentes en la pobla-
cién adulta, sin embargo, la localizacién intraventricular
es rara y representa solamente del 0,5 al 3% de todos los
meningiomas (45-47). Surgen de las células aracnoi-
deas de capa (cap cells) que son las células especializa-
das en granulaciones aracnoideas. Del mismo modo,
los meningiomas intraventriculares surgen a partir de cé-
lulas aracnoideas presentes en el plexo coroideo. Es ex-
trafa la aparicién de meningiomas sin continuidad dural
como es el caso de los intraventriculares, sin embargo,
parece que estos en particular se originan a partir del

Figura 5. H-E. Aumento original 400X y 100X - Células
de aspecto benigno dispuestas en un patrén sincitial

o benigno dispuestas en un patrén sincitial.

estroma aracnoideo que existe en los plexos coroides,
que predomina las dos terceras partes en el trigono. La
predileccién de estos tumores en el ventriculo es por
el lado izquierdo con razén de 3:17 lo que resulta
ain mas raro en el caso presentado en este trabajo
cuya localizacién era derecha(1,4,12,48).

Los meningiomas pediatricos difieren de sus ho-
mologos adultos por su preponderancia de tipo mas-
culino, atipicidad de la ubicacién, las tasas mas altas
de transformacién maligna, la recurrencia y la asociacién
con neurofibromatosis.
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Los tumores intraventricular pediatricos tienen un creci-
miento lento lo cual permite una deteccién a tiempo
antes de la evidencia de sintomas complejos.

Los ventriculos cerebrales proporcionan espacio para la
expansion vy su deteccién clinica solo puede evidenciarse
hasta que las vias del liquido cefalorraquideo son ocluid-
las de forma mecénica, las manifestaciones clinicas al
inicio son leves y no especifica. Cushing y Eisenhardt
(10-12) describen cinco caracteristicas clinicas de los tu-
mores del ventriculo lateral las cuales cito a continuacién:

1. Sintomas de presién con dolor de cabeza ipsilateral,

2. Decision contralateral méacular e hemianopsia homé-
nima;

3. Contralateral paresia sensoriomotora, con mayor
marcacién de la afectacién sensorial y entumeci-
miento de las ramas de distribucién del trigémino,

4. La evidencia de sintomas de afeccién cerebelar en
maés de la mitad de los pacientes,

5. Parexia compleja, dependiendo del estado de com-
presiéon del tumor

El cuadro clinico presentado en el contexto pediatrico es
debido al aumento de la presién intracraneal, y en gene-
ral es evidenciado en estos tipos de tumores en cualquie-
ra que sea su ubicacién. El paciente consulta por dolor de
cabeza, convulsiones del l6bulo temporal y el déficit del
campo visual son comtnmente vistos (5-7,11,20).

Los signos cerebelosos y caracteristicas hipotalamicas
con o sin endocrinopatia pueden ser vistos en tumores
de 4to y 3er ventriculo. La neuroimagen es necesaria
para el diagnéstico.

Los tumores intraventriculares pueden ser densamente
calcificado y visible en radiografia de craneo en algunas
ocasiones, pero no se debe olvidar que el standard de
Dx es por medio de la tomografia cerebral y resonancia

magnética (3,49,50).

La tomografia computarizada (TC) pueden mostrar calci-
ficacion, hidrocefalia obstructiva, y el contraste uniforme
en aumento, pero la RM es necesaria para el diagnéstico.
La tumoracién es hipo o isointenso en T1 y mejora la
densidad y de manera uniforme después de la adicién
de gadolinio. La TC y la RM muestran realce intenso
uniforme después de la inyeccién de contraste los medios
de comunicacién debido a su falta de sangre vy
la barrera del cerebro. La histopatologia de estos
tumores puede ser de cualquier tipo (predominantemente
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fibroso, fibroblastica, meningotelial, 0 psamomatoso) tal
como se define por la Organizacién Mundial de la Salud
y la Clasificacién ‘s de meningiomas. Generalmente, se
diagnostican con base en caracteristicas morfolégicas so-
lamente.

En el caso de meningioma en adultos el abordaje quirtir-
gico directo con reseccion total de la lesién es el trata-
miento de eleccién, constituyendo en muchos casos un
reto quirtrgico. Los meningiomas del trigono pueden ser
abordados en su mayoria mediante la via trans-parietal,
y el grado de reseccion depende del tamario de la lesion,
de su extensién, del compromiso de las estructuras adya-
centes, de la magnitud del sangrado durante la reseccién
y de la evolucién clinica del paciente durante el transpe-
ratorio (51-53). La via de Kempel5 es la preferida por
otros autores y necesita en muchos casos drenaje ventri-
cular post-operatorio durante 48-72 horas (5-9,16,17).
El paciente adulto que se reporta no requirié
drenaje postquirtirgico.

A pesar de que los meningiomas intraventriculares son
infrecuentes, los ubicados a nivel del trigono tienen la
mayor incidencia en la poblacién adulta. Su diagndsti-
co diferencial debe incluir los gliomas de bajo grado (7-

10,17,18).

El prondstico de los pacientes es usualmente bueno, aun-
que puede presentarse morbilidad postquirtirgica consis-
tente en trastornos cognitivos y del lenguaje, crisis con-
vulsivas y cefaleas ocasionales. La mortalidad es baja. La
aplicacién de técnicas endoscépicas permite la resecciéon
de lesiones intraventriculares con menor morbilidad, sin
embargo, estas técnicas pueden verse limitadas en el caso
de lesiones de gran tamario y consistencia firme como es
el caso de los meningiomas (3,4,25). Las complicaciones
postquirtrgicas mas frecuentes son las infecciones, fistula
de liquido cefalorraquideo, defecto motor, complicaciones
respiratorias y sangramientos digestivos, nuestra paciente
tuvo una evolucién satisfactoria.

Conclusion

Los tumores intraventriculares son tumores poco fre-
cuentes en la poblacién pediétrica que presentan las
caracteristicas clinicas iniciales de hipertensiéon intracra-
neal. Sin embargo, pueden ser retirados intactos y sin
dafios a las zonas circundantes con cirugia programada
meticulosa y no muestran recurrencia en el futuro, en la
poblacién adulta, aunque el meningioma es un tumor que
habitualmente presenta un sencillo diagnéstico histologi-
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co, es importante tener en cuenta que se puede producir
en localizaciones alejadas de la duramadre, destacando
la afectacion del sistema ventricular, especialmente en
el trigono de los ventriculos laterales. Los meningiomas
intraventriculares a nivel de trigono son infrecuentes y
s6lo se reportan series de pocos pacientes en la litera-
tura. El abordaje y reseccién quirtrgica es el método de
tratamiento de eleccién puede ser llevado a cabo exito-
samente y en ausencia de complicaciones importantes.
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