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RESUMEN

Introduccion: el meningioma es una neoplasia primaria usualmente benigna originada en la aracnoides.
Su presencia en edades pediatricas es escaza, con numerosas particularidades y dificil diagnostico.
Presentacion de caso: adolescente masculino de 16 anos, color de piel blanca y procedencia urbana.
Acudi6 por dolor en temporal derecho de leve intensidad, algunas veces asociado a la masticacion,
interpretado inicialmente como una disfuncion temporomandibular. Con el tiempo comenzdé a notar
aumento de volumen temporal derecho y cefalea que fue en aumento, presentando ademas una convulsion
tonico-clonica generalizada. El examen neurolégico fue negativo y ante la palpacion de la region se
encontré una tumoracién dura, compatible con hueso, no dolorosa. La tomografia axial computarizada
simple de craneo arrojo lesion osea en la convexidad temporal a nivel del pterion derecho, de caracter
blastico con un componente intracraneal que ocupaba la fosa media derecha y desplazaba la linea media
con edema perilesional. Se realizaron estudios imagenologicos contrastados para una mayor definicion,
biopsia y planificacién quirirgica con exéresis y craneoplastia. El diagnoéstico definitivo revelé infiltracion
osea por meningioma meningotelial grado I. La evolucion fue favorable, y los estudios imagenologicos
de control mostraron reseccion total sin indicios de recidiva, aunque se mantuvo tratamiento para las
convulsiones.

Conclusiones: los meningiomas son tumores infrecuentes en pacientes pediatricos, que requiere de un
minucioso examen fisico e interpretacion de la clinica para lograr una deteccion temprana. Los estudios
imagenologicos permiten establecer el diagnostico de los meningiomas. La reseccion quirlrgica total
contribuye a una evolucion favorable.

Palabras clave: Meningioma; Neoplasias Meningeas; Neoplasias del Sistema Nervioso Central; Pediatria;
Neurocirugia.

ABSTRACT

Introduction: meningioma is a primary neoplasm usually benign originating in the arachnoids. Its presence
in pediatric age is rare, with numerous peculiarities and difficult diagnosis.

Case report: 16-year-old male adolescent, white skin color and urban origin. He presented with
right temporal pain of mild intensity, sometimes associated with chewing, initially interpreted as
temporomandibular dysfunction. Over time he began to notice an increase in right temporal volume
and headache that increased, also presenting a generalized tonic-clonic seizure. The neurological
examination was negative and palpation of the region revealed a hard tumor, compatible with bone,
which was not painful. Simple axial computerized tomography of the skull showed a bony lesion in the
temporal convexity at the level of the right pterion, of a blastic nature with an intracranial component
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occupying the right middle fossa and displacing the midline with perilesional edema. Contrasted imaging
studies were performed for further definition, biopsy and surgical planning with excision and cranioplasty.
The definitive diagnosis revealed grade-I meningioma meningothelial bone infiltration. The evolution
was favorable, and control imaging studies showed total resection with no signs of recurrence, although
treatment for seizures was maintained.

Conclusions: meningiomas are infrequent tumors in pediatric patients, which require a comprehensive
physical examination and clinical interpretation to achieve its early detection. Imaging studies allow
establishing the diagnosis of meningiomas, and total surgical resection contributes to a favorable outcome.

Keywords: Meningioma; Meningeal Neoplasms; Central Nervous System Neoplasms; Pediatrics;
Neurosurgery.

INTRODUCCION

Los tumores cerebrales son enfermedades heterogéneas que pueden originarse de células del propio sistema
nervioso central (SNC) o por metastasis instauradas en el cerebro. Los tumores primarios mas frecuentes son el
meningioma y el glioblastoma."?

La incidencia total de tumores cerebrales en pacientes de 85 afios y mas es de 81,16 por 100 000 habitantes,
mientras que en ninos de 0 a 14 anos es menor de 5,26 por 100 000 habitantes. " En el aflo 2019 se diagnosticaron
en Cuba un total de 25 035 nuevos casos de tumores malignos, de ellos 89 en menores de 14 anos. En la
Provincia de Camagiiey entre los afios 2015 y 2019 se registraron 12 casos de nifios con cancer en el encéfalo y
uno de meninges.®

Los meningiomas son los segundos tumores cerebrales mas comunes a nivel mundial y son poco frecuentes en
nifos. Fue descrito por primera vez en 1614 por Felix Plater de la Universidad de Basel,® posteriormente el
cirujano francés Antonie Louis lo clasifico como un tipo especifico de tumor en 1774, y en la década de 1920
Harvey Cushing designa el término meningioma.® Son generalmente tumores benignos de crecimiento lento,
originados de la capa de células aracnoideas y representan el 36,4 % de todos los tumores intracraneales.® Sus
sintomas pueden ser sutiles, pudiéndose confundir con otras afecciones; es frecuente la aparicion de cefalea,
déficit neurologico y convulsiones.”®

La incidencia de los meningiomas se incrementa con la edad, siendo de 18,69 por cada 100 000 habitantes
en mayores de 40 afos, mientras que en pacientes de 0 a 19 anos es de 0,16 por cada 100 000 habitantes. El
riesgo aumenta a partir de los 65 afnos, predomina en el sexo femenino con relacion de 2:1 y en la raza negra.
EL 98,6 % son benignos o grado I, el resto son meningiomas atipicos o grado Il y mucho mas infrecuentes son los
malignos o grado 111.©10

Entre los factores de riesgo implicados en su génesis estan la radioterapia y radiacion ionizante, tratamiento
hormonal, la obesidad y el sedentarismo, asi como también es discutida su relacion con el cancer de mamas.
Algunas alteraciones genéticas implicadas en la etiologia de los meningiomas son las mutaciones en el cromosoma
22, especificamente en el gen NF2; de igual forma se sugieren otros genes como el AKT1, el cual se muestra
alterado en pacientes con cancer de mamas.®'"

La tomografia axial computarizada (TAC) constituye la prueba mas utilizada para diagnosticar la presencia de
un meningioma; brinda informacion sobre las caracteristicas del tumor, localizacion, relacion de estructuras
anatomicas adyacentes y la posible implicacion vascular.(” En la mayoria de los casos el tratamiento
es quirlrgico, mediante la extirpacion completa del tumor y la duramadre afectada que sirve de base de
implantacion, evitando recidivas.®

A pesar de realizarse mdltiples estudios sobre meningiomas en adultos, existen insuficientes datos relacionados
con sus particularidades en nifos debido a su infrecuente presentacion y errores diagndsticos. Aunque los
meningiomas son tumores del SNC inusuales en edades pediatricas, son responsables de gran morbilidad y
compromiso emocional en los pacientes y sus familias.
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PRESENTACION DEL CASO

Adolescente masculino de 16 ahos, de procedencia urbana, color de piel blanca, con antecedentes de salud
aparente, sin antecedentes patologicos familiares y no refiere habitos toxicos. En marzo de 2017 comenzé a
notar dolor en la region temporal derecha de leve intensidad al inicio, que evolucioné a intensidad moderada, de
caracter opresivo y aumento de volumen a ese nivel. Anteriormente se habia retirado los brackets y por cirugia
maxilofacial se habia diagnosticado una disfuncion temporomandibular, para lo cual se impuso tratamiento
con analgeésicos y antinflamatorios. El dolor fue aumentando en frecuencia e intensidad, hasta que en enero
de 2018 acudio a consulta de Neurocirugia del Hospital Pediatrico Provincial “Eduardo Agramonte Pifia”. Antes
de ingresar se anadio al cuadro convulsiones tonico-clonicas generalizadas, iniciando su manejo con fenitoina
(tabletas de 50 mg) dos tabletas cada 8 horas.

Al examen fisico inicial se aprecio un estado neuroldégico normal, sin signos deficitarios del SNC. En la region
temporal derecha se constaté una tumoracion dura, de aspecto 6seo, no dolorosa a la palpacion. En la TAC
preoperatoria se encontro una lesion hiperdensa consistente con una tumoracion 6sea a nivel del pterion
derecho, de caracter osteoblastico de 4,3 x 3, 5 x 2,3 cm, con un componente intracraneal de 6,5 x 5,6 x 3,7
cm que ocupaba la fosa media derecha y desplazaba la linea media 5,9 mm y con edema perilesional (figura
1). El estudio imagenoldgico contrastado permitio establecer impresion diagnostica de meningioma pterional
derecho, con componente intradseo (figura 2).

Figura 1. Tomografia Axial Computarizada con monocorte de craneo. Lesion predominantemente 6sea a nivel
del pterion derecho.

Figura 2. Tomografia Axial Computarizada en vista lateral

Se realizaron examenes de laboratorio que resultaron en leucograma normal (6,3 x 109/L), eritrosedimentacion
de 10,4 mm/h, proteina C reactiva de 0,7 mg/dl, hemoglobina de 10,3 g/L, plaquetas normales (230 x 109/L),
tiempo de protrombina de 12 segundos y tiempo parcial de tromboplastina de 25 segundos.
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Se realizd una cirugia en dos tiempos: el primero consistente en craneotomia frontotemporal derecha y
reseccion del componente dseo, el segundo referente a la fase dural e intradural. En la segunda cirugia se
logro una reseccion de la base de implantacion dural en el pterion, con 2 cm de duramadre sana circundante,
y electrocoagulacion de toda la duramadre de la fosa craneal media, por lo que se catalogd como un Simpson
2. En ese mismo acto quirdrgico se realizo craneoplastia con metilmetacrilato.

El diagndstico anatomopatologico definitivo en biopsia revelo infiltracion 6sea por meningioma meningotelial
grado | variante transicional, formado por células dispuestas en racimos lobulados con zonas de espirales y
presencia de nlcleos ovalados con cromatina fina granular y actividad mitotica baja.

A tres afos de operado el paciente se mantiene asintomatico, con controles imagenoldgicos evolutivos que
muestran la reseccion total de la lesion, sin indicios de recidiva tumoral. Para su epilepsia, se trata con
fenitoina (tabletas 50 mg), dos tabletas cada 8 horas para el control de las crisis.

DISCUSION

Los tumores del sistema nervioso central representan una de las principales neoplasias en niflos y una de
las causas mas frecuentes de consulta a los servicios de Neurocirugia.® Los meningiomas son las neoplasias
intracraneales de origen no glial mas frecuentes del SNC, son tumores extraaxiales originados a partir de las
células aracnoideas meningoteliales presentes en las granulaciones de Pacchioni o granulaciones aracnoideas,
que son protrusiones de la membrana aracnoidea hacia el interior de los senos durales a través de orificios en
la duramadre.®

Seg(in Alvarez-Pinzon,? los meningiomas pediatricos difieren de sus homélogos adultos por su mayor incidencia
en hombres, tasas mas altas de malignidad, recurrencia, asociacion con neurofibromatosis y atipicidad de la
ubicacién. Debido a que su apariciéon en edades tempranas no puede ser explicada por los factores de riesgo
que se presentan en adultos, se plantea que responden mayormente a causas genéticas. (1%'3

Segln un estudio realizado por Ortega-Gerardo¥ sobre la presentacion de los meningiomas intracraneales,
el 69 % de los pacientes fueron mayores de 45 anos de edad, con predominio del sexo femenino en el 69,2 %
de los casos, lo cual no se corresponde con la presente investigacion. Al contrario de lo que ocurre para los
meningiomas en adultos, en las edades pediatricas predominan en los varones?”, lo que no excluye su hallazgo
en el sexo femenino. "

Se ha considerado que el uso de hormonas exdgenas durante las terapias de reemplazo hormonal y consumo de
anticonceptivos pueden explicar la mayor prevalencia de meningiomas en el sexo femenino. De igual forma se
expone que el mayor tamano de los meningiomas en féminas puede ser debido a que estos expresan receptores
de estrogenos, progesterona y prolactina, provocando su proliferacion durante la fase lUtea del ciclo menstrual
y el embarazo.® Sin embargo, este tema es muy discutido y se ha refutado la significancia de estos factores. ¢

De acuerdo con la localizacion de los meningiomas, en el estudio de Casas-Parera y col.®, aproximadamente el
34 % se correspond con los presentes en la convexidad, lo cual coincide con el presente caso.

Los meningiomas pueden clasificarse de diferentes formas deacuerdo a la variedad histolégica que los
conforman, lo cual se explica debido a que las meninges tienen un origen mesenquimal y es a partir de
un precursor mesenquimal multipotencial y ante estimulos alin desconocidos que se originan. Es necesario
un examen detallado de todos los tipos histoldgicos con el fin de identificar areas de mayor grado y mayor
agresividad.®

Segln Sierra-Benitez y col. ® en su estudio sobre meningiomas intracraneales durante dos afios en el Servicio
de Neurocirugia de Matanzas, el examen histologico de los pacientes demostré predominio de la variedad
meningotelial (40 %), lo cual concuerda con el presente caso. Otros estudios como el de Alvarez-Pinzon®
muestran la prevalencia de este tipo histologico en la poblacion pediatrica de forma especifica.
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En el articulo de Sebastian-Vigueras y col." sobre meningeomas en menores de 15 afos, la cefalea fué la
manifestacion clinica mas reportada, lo cual concuerda con el presente estudio. No obstante, en otros casos
como los presentado por Pérez-Castro'®' y Vazquez y col."® fueron comunes manifestaciones como oftalmoplejia,
pérdida visual y disfuncion trigémina, lo cual se corresponde con el hecho de que las manifestaciones clinicas
se corresponden con la localizacion del meningioma; siendo mas frecuentes los signos y sintomas oculares en
los esfenoidales. 118

Son frecuentes como manifestaciones primarias las cefaleas y convulsiones, debido a que constituyen las sefiales
de alarma mas tempranas ante una lesion cerebral como la que causa el crecimiento del tumor que, ademas
de aumentar la presion en el cerebro, interfiere con las funciones normales. Similares sintomas se presentaron
en la presente. El cuadro clinico presentado en el contexto pediatrico es debido al aumento de la presion
intracraneal, y en general es evidenciado en estos tipos de tumores en cualquiera que sea su ubicacion. Los
pacientes tienden a acudir por dolor de cabeza, convulsiones y déficit del campo visual.?

En cuanto al tamafio del meningioma, segin Sierra-Benitez y col.® es su estudio sobre 15 pacientes, la media
de tamano fue de 4,4 cm, oscilando entre 2 y 7 cm. No obstante en otros estudios se reportan meningiomas
de gran tamano, como es el caso de Mauro-Medeiro y col. ® con 7,7 x 6,7 x 5,5 cm que condiciona gran
desplazamiento y dano sobre las estructuras adyacentes.

Diagnostico se realiza generalmente través de la TAC, y posteriormente se complementa con otras técnicas
de imagen como la RMN. La TAC es superior a la RMN para evidenciar los efectos sobre el hueso adyacente,
especialmente la destruccion dsea que puede aparecer en los meningiomas atipicos y malignos, o la hiperostosis
asociada a los meningiomas benignos. ©8)

En el estudio de Sanchez-Penay col. (' sobre un caso de meningioma de la convexidad parietotemporal derecha,
se realizd una craneotomia osteoclastica con exéresis completa del tumor al igual que en el presente estudio.
En ese caso, la evolucion también fue satisfactoria y, aunque la paciente presentoé complicaciones hemorragicas
durante la cirugia por ser hipertensa, demostro que es el procedimiento de eleccion. El tratamiento de eleccion
es la cirugia, con la intencion de lograr reseccion macroscopica en duramadre y hueso; sin embargo, en caso de
no garantizarse, se debe dar manejo complementario con radioterapia o quimioterapia (12,

Debido a que los tumores en pacientes pediatricos no responden al modelo de exposicion prolongada a agentes
desencadenantes como en el caso de los adultos™, la exploracion clinica es la base para realizar un correcto
y pronto diagnostico; de esa forma se evita confusiones como ocurrio en el abordaje inicial del presente caso.

La extension de remocion quirirgica es el factor mas importante para la recurrencia, siendo del 11 al 15 % luego
de una extensa remocion tumoral, mientras que es del 29 % cuando la remocion es incompleta. A cinco anos,
el indice de recurrencia es del 37 al 85 % después de una remocion parcial.?

Al paciente se le realizd reseccion total de la lesion y evolucioné de manera favorable, lo cual se corresponde
con los criterios de clasificacion de la escala de Simpson para meningiomas y el grado de recurrencia, siendo
solo del 19 % cuando la reseccion es completa ©. Se han realizado estudios clinicos y radiograficos posteriores
a la cirugia y no hubo recidiva. En estos momentos el paciente presenta una epilepsia postoperatoria, la cual
esta controlada y mantiene tratamiento médico.

CONCLUSIONES

los meningiomas son tumores infrecuentes en pacientes pediatricos, que requiere de un minucioso examen
fisico e interpretacion de la clinica para lograr una deteccion temprana. Los estudios imagenoldgicos permiten
establecer el diagndstico de los meningiomas. La reseccion quirdrgica total contribuye a una evolucion favorable.
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