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CASO CLÍNICO

Meningiomas en edad pediátrica. Presentación de dos 
casos

Meningiomas in pediatric age. Presentation of two cases

(1) (2) (3) (4)Francisco Cammarata-Scalisi , Frances Stock , Eduardo Zambrano , Melisse Milano , 
(4) (4)Asmiria Arenas de Sotolongo , Pierina Petrosino

RESUMEN

Introducción: Los meningiomas son neoplasias del sistema 
nervioso central derivados de la capa de células aracnoideas. Son 
infrecuentes en niños y exhiben un comportamiento clínico-
patológico diferente en pacientes de este grupo de edad. Casos 
Clínicos: Se reporta dos casos de meningiomas en pacientes 
pediátricos, el primero grado II de células claras en médula 
espinal y el segundo grado III papilar con hallazgos rhabdoides 
focales intracraneal metastásico, que corresponden a variantes 
histopatológicas infrecuentes de comportamiento agresivo y eso 
explica el incremento de recurrencia a pesar de tratamiento 
multimodal. Discusión: Debido a la alta proporción de 
meningiomas de subtipos histológicos malignos en la edad 
pediátrica, es necesario su diagnóstico histopatológico 
siguiendo los criterios de la clasificación de grados de la 
Organización Mundial de la Salud para tener en cuenta el 
tratamiento y seguimiento exhaustivo.

Palabras claves: Meningiomas, clasificación, células claras, 
papilar, edad pediátrica.
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INTRODUCCIÓN

Los tumores del sistema nervioso central son la primera 

localización de tumores sólidos en la infancia. Se 

describen dos picos de incidencia, el primero de 

importancia pediátrica ocurren en torno a la primera 

década de la vida, con 2.2 a 2.5 casos por 100.000 

niños/año, con una discreta preferencia por el sexo 
(1)  masculino (1.1:1) .

Los meningiomas intracraneales son muy infrecuentes en 

la edad pediátrica y comprenden sólo de 0.4 a 4.1% de los 

tumores pediátricos y 1.5 a 1.8% de todos los 
(2)   meningiomas intracraneales . Como se podrá ver más 

adelante, no es sólo su baja frecuencia la única 
(3)desigualdad de esta entidad con respecto a los adultos .

Fue descrito por primera vez como un tipo específico de 

tumor por el cirujano francés Antonie Louis en 1774, 

posteriormente, Cushing designa el término 
(4)meningioma .

La mayoría de los meningiomas son lesiones benignas de 
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bajo grado y asociados con síntomas de incremento 

gradual de la presión intracraneal: cefaleas y 

convulsiones, como los más frecuentes y otros que 

dependen del tamaño y localización del tumor. Con poca 

frecuencia son lesiones malignas, para ello la 

Organización Mundial de la Salud (OMS), ofrece la 

clasificación con el objetivo de predecir las características 

clínicas, con un sistema de tres grados basados en la 

correlación clínico patológico (Tabla 1). Por otro lado, en 

la (Tabla 2), se mencionan los criterios para su 
(5)clasificación . 

Tabla 1: Variantes histológicas del meningioma 
(5)agrupados por grados por la OMS .

Tabla 2: Criterios de la OMS para designar el grado de los 
(5)meningiomas .

M: Meningioma

CAP: Campo alto poder

femenino evaluadas en el Instituto Autónomo Hospital 

Universitario de Los Andes (I.A.H.U.L.A.), Mérida – 

Venezuela, en el período de enero 2004 a agosto de 2010, 

el cual, se revisa los aspectos clínicos-patológicos de esta 

entidad.

CASOS CLÍNICOS

Caso 1. Lactante mayor, de sexo  femenino de 19 meses 

de edad, referida por presentar debilidad a nivel de 

miembros superiores, acompañado de compromiso motor 

y sensitivo. Estudio de Resonancia Magnética Nuclear 

con medio de contraste, evidenció lesión ocupante de 

espacio intradural, extramedular a la altura de T3-T4, que 

rechaza el cordón medular hacía la izquierda, de 

contornos definidos, isointensa en T1 y T2 que capta de 

forma homogénea e intensa el medio de contraste, de 1.51 

x 1.28 centímetros (Figura 1). La paciente fue llevada a 

mesa operatoria donde se realizó exéresis completa de la 

lesión.

Figura 1: A la izquierda, corte sagital de lesión ocupante de espacio a 
nivel de T3 y T4, caso 1. A la derecha, corte transversal de RMN donde se 
evidencia lesión ocupante de espacio a nivel parietal derecho, caso 2.

Los estudios histopatológicos reportan tumor 

caracterizado por presencia de células grandes con 

abundante citoplasma claro, núcleos de redondos a ovales 

con cromatina granular y discreto nucléolo. Las células se 

disponen en grupos con extenso patrón de nidos, 

separadas por paredes delgadas, vasos sanguíneos y 

estroma de colágeno altamente teñido por reticulina. 

Algunas células con núcleos grandes pleomórficos con 

frecuentes mitosis identificadas, sin embargo, no 

evidencian mitosis atípicas o áreas de de necrosis. Los 

resultados de inmunohistoquímica (IHC) se resumen en la 

(Tabla 3). Estas características son consistentes para: 

meningioma de tipo de células claras, grado II OMS, un 

tumor con alta incidencia de recurrencia. Presentó 

evolución favorable, sin presentar hasta el momento 

signos de recurrencia de enfermedad, con seguimiento 

clínico de cuatro años.

En el presente informe se reporta dos casos de 

meningiomas, uno grado II y otro grado III según 

clasificación de la OMS, en lactantes mayores de sexo 
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Tabla 3: Resultados de los marcadores IHC empleados 

en los casos estudiados.

IP: Indice de proliferación, EMA: Antígeno epitelial de membrana, NSE: 

Enolasa neuroespecífica, GFAP: Proteína ácida fibrilar glial.

Caso 2. Lactante mayor de sexo femenino de 22 meses de 

edad, referida por presentar primoconvulsion no asociada 

a fiebre. Estudio de Resonancia Magnética Nuclear con 

medio de contraste, evidenció lesión ocupante de espacio 

a nivel parietal derecho, cortico subcortical, heterogénea, 

con componente sólido quístico, de contornos irregulares, 

lobulados bien definidos, con escaso edema perilesional 

que midió aproximadamente 3 centímetros. Se evidenció 

borramiento de surcos de la convexidad adyacentes. Post-

contraste hay captación de áreas sólidas dentro de la lesión 

sin reforzamiento meníngeo.

La paciente presenta progresión del cuadro convulsivo 

planteándose exéresis completa de la lesión. Estudios 

post-quirúrgicos no evidencian presencia de la lesión a 

nivel cerebral, ni de la columna en su totalidad. Los 

estudios histopatológicos reportan tumor compuesto por 

células grandes con abundante citoplasma eosinofílico, de 

bordes bien definidos, núcleo irregular con uno o dos 

nucléolos pequeños, en el cual, se identifican numerosas 

seudoinclusiones. Las células se disponen en capas 

sólidas con prominentes formaciones papilares y 

evidencia de invasión focal al parénquima cerebral. 

Numerosas células rhabdoides, caracterizadas por 

abundante citoplasma con núcleo excéntrico desplazado. 

Ocasionalmente se observan mitosis, algunas de formas 

atípicas. Los resultados de IHC se resumen igualmente en 

la (Tabla 3). Las características son consistentes  para: 

meningioma papilar con hallazgos rhabdoides focales, 

grado III OMS, (Figura 2).

Figura 2: Caso 2. A la izquierda, tinción con Hematoxilina eosina, en el 

centro con vimentina y a la derecha con antígeno epitelial de membrana.

Permaneció un año asintomático, cuando comenzó a 

presentar dolor de moderada intensidad y limitación 

funcional e miembros inferiores, acompañados de 

cefaleas y convulsiones. Estudio de imagen cerebrales y 

medulares de control evidencio lesión ocupante de 

espacio parietal derecho, (Figura 1), de la unión bulbo-

medular, columna cervical y múltiples imágenes 

nodulares sólidas desde T11 a L5. La paciente presenta 

evolución clínica desfavorable, falleciendo a los 3 años de 

edad.

DISCUSIÓN

Los meningiomas se derivan de la capa de células 

aracnoideas. Son los segundos tumores cerebrales más 

comunes, después de los gliomas, pero como ya se 

comentó son infrecuentes en niños y exhiben un 
(6)comportamiento diferente en este grupo de edad . 

(7)Gao et al  estudiaron las características clínicas, 

tratamiento y pronóstico en 54 pacientes pediátricos con 

meningiomas, en Shanghai, China, en un período de 15 

años (1993 – 2008). La relación hombre mujer fue 1.16:1 

y la edad promedio fue de 13.14 años, (rango de 2.75 a 18 

años). Cinco pacientes presentaron asociación con 

neurofibromatosis tipo 2. El síntoma y signo más común 

fue el incremento de la presión intracraneal, incluyendo 

cefalea, papiledema y vómito. La localización más 

frecuente intraventricular y fosa anterior y media. La 

mortalidad perioperatoria fue de 3.7%; la complicación 

postoperatoria más común fue la infección intracraneal y 

lesión de nervio craneal. Los meningiomas fibroblásticos 

(grado I OMS) fue el subtipo más frecuente, y los grados II 

y III OMS, correspondieron 18.5% del total de la serie. 

Con estos resultados, los autores concluyen que los 

meningiomas en la edad pediátrica presentan clínica 

escasa, leve predominio en el sexo masculino y alta 

proporción de los subtipos histológicos malignos.

Otro estudio retrospectivo desde junio de 1983 a junio de 

2007, en Rabat, Marruecos, de 521 pacientes con 

meningiomas, 21 fueron menores de 16 años (4%). La 

edad promedio fue de 10.3 años (rango de 2 a 16 años) y 13 

pacientes de sexo masculino. Un sólo paciente presentó 

asociación con neurofibromatosis. El signo clínico más 

común fue el incremento en la presión intracraneal 90% y 

fue localizado en 47% a nivel de la convexidad. A 

diferencia del estudio anterior sólo en dos casos se 

localizaron a nivel intraventricular. Según la clasificación 

patológica de la OMS, 62% fueron de grado I y 24% grado 

II. El porcentaje de recurrencia fue 33%. Este estudio al 

igual que el anterior, destaca la alta frecuencia de 

meningiomas de alto grado y tasa de recurrencia a pesar 
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(2)del tratamiento multimodal en este tipo de neoplasia . 

Otros estudios similares, igualmente destacan la 

infrecuencia de los meningiomas en la edad pediátrica y 

sus diferencias con la edad adulta: localización atípica por 

lo que difiere el manejo quirúrgico, alta frecuencia de 

subtipos malignos, recurrencia y asociación con 
(8)neurofibromatosis .

(6),Por su parte, Maranhão-Filho et-al  en Rio de Janeiro, 

Brasil en su serie de 7 casos de meningiomas en edad 

pediátrica, la mayoría de las lesiones fueron de grado I 

según la OMS, con buen pronóstico, no presentando 

muerte en ningún paciente.

Las radiaciones ionizantes son una clara causa de 

aparición del tumor, así como, el potencial rol de las 

hormonas sexuales, particularmente de los receptores de 

progesterona, aunque estos agentes no han sido 
(5)  probados . Otra causa, bien definida y como ya se 

comentó anteriormente, es la asociación con 

neurofibromatosis tipo 2. 

Los meningiomas y los schwannomas son característicos 

en esta entidad autosómica dominante, causada por la 
(9)mutación en el gen NF2 . Por otra parte, se han reportado 

algunas familias con susceptibilidad aumentada a los 
(4,10)  meningiomas, sin mutaciones en el gen NF2 , lo que 

sugiere, que genes adicionales pueden predisponer a la 

aparición de este tipo de neoplasia. 

Ocasionalmente, han sido reportados  en otros síndromes 

hereditarios: Cowden, Gorlin, Li-Fraumeni, Turcot, 

Gardener, von Hippel-Lindau y neoplasia endocrina 
(11)múltiple tipo I . Sin embargo, permanece igualmente 

incierto si estas asociaciones infrecuentes son causa o 

simplemente coincidencia.

En este reporte describimos dos casos de meningiomas, 

uno grado II OMS: tipo células claras, a nivel de médula 
(12)espinal torácica, que según la revisión de Liu et-al  es 

una variante morfológica infrecuente con sólo 16 casos 

publicados para el 2005, cuando presentan un nuevo caso. 

(13) (14)Posterior a este, Colen et-al  y Vural et-al  presentan 

casos similares en pacientes pediátricos. 

El meningioma tipo de células claras muestra un 

comportamiento agresivo con recurrencia local en más de 

50% de los casos, por lo que se recomienda el seguimiento 

por estudios de imágenes cada 3 a 6 meses durante los 
(15)primeros años y posteriormente anual. Heth et-al  

presentan caso familiar de meningioma de médula espinal 

de células clara en madre e hijo. 

El otro caso presentado en este informe correspondió a 

grado III OMS: tipo papilar con hallazgos rhabdoides 

focales a nivel parietal derecho metástasico, entidad 

clínico-patológica reconocida hace algunos años, 

igualmente infrecuente y de comportamiento agresivo, 

como se presentó en el caso expuesto y para su diagnóstico 
(16,17)es necesario técnica de IHC y análisis ultraestructural . 

Las pacientes comentadas en este informe no presentaron 

exposiciones a radiaciones, neurofibromatosis tipo 2 y 

ningún otro antecedente familiar de importancia. 

Anterior a estos casos, en nuestra institución, sólo se había 

reportado un sólo caso de meningioma primario del cuero 

cabelludo, grado I OMS, en un adolescente de sexo 

masculino de 12 años de edad, lo que resume la 

presentación total de dicha patología en este centro 
(18)asistencial .

Esta presentación de casos tuvo como finalidad dar a 

conocer los aspectos clínicos-patológicos de estas 

infrecuentes neoplasias, haciendo énfasis en la escasa 

clínica que puede estar presente inicialmente, en el 

adecuado diagnóstico histopatológico apoyado con 

estudios de IHC y en el seguimiento constante posterior al 

tratamiento, el cual, es crucial en estas neoplasias con alta 

proporción de subtipos histológicos malignos y 

probabilidad de recurrencias. Además, reveló lo 

infrecuente de las variedades histopatológicas 

presentadas.
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