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    RESUMEN


    Los meningiomas ectópicos constituyen una variante rara y poco frecuente, en serie de casos representan el 1 % de todos los meningiomas intracraneales. En el presente artículo se presenta un paciente blanco, masculino, 44 años de edad, con antecedentes de salud anterior e historia de cefalea hemicraneal derecha de 6 meses de evolución que alivia con la analgesia convencional. El examen físico regional evidencia un aumento de volumen frontotemporal derecho, de consistencia firme, adherido a planos profundos y el examen neurológico es negativo. La inusual forma de presentación asociados a los escasos reportes de este tipo de entidades en nuestro país motivó la presentación del siguiente caso. En conclusión, la poca frecuencia de los meningiomas intraóseos y las escasas manifestaciones clínicas hacen que el diagnóstico en la mayoría de los casos sea tardío, cuando adquieren gran tamaño o invaden las estructuras neurovasculares adyacentes. La exéresis quirúrgica radical con reconstrucción plástica del defecto óseo constituye el “estándar de oro” del tratamiento.
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    Primary intraosseous meningioma: case presentation


    ABSTRACT


    Ectopic meningiomas are a rare and infrequent variant, in case series they represent 1% of all intracranial meningiomas. In this case of a white patient, male, 44 years old, with previous health history and a 6 month history of right hemicranial headache that relieved with conventional analgesia is presented. The regional physical examination shows an increase in the right frontotemporal volume, of firm consistency, adhered to deep planes and the neurological examination is negative. The unusual form of presentation associated with the few reports of this type of entity in our country motivated the presentation of the following case. As a conclusion, the infrequency of intraosseous meningiomas and the few clinical manifestations mean that the diagnosis is late in most cases, when they become large or invade the adjacent neurovascular structures. Radical surgical excision with plastic reconstruction of the bone defect is the gold standard of treatment.
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    INTRODUCCIÓN


    Los meningiomas intraóseos constituyen una variante ectópica y representan según estudios de series de casos el 1 % de los meningiomas intracraneales. (1,2) Estudios de reportes de casos evidencian localizaciones ectópicas en la órbita, senos maxilares y glándulas salivares. (2-4)


    Los estudios clínicos y epidemiológicos muestran mayor incidencia en la segunda década de la vida sin predilección por un sexo u otro, con manifestaciones clínicas silentes, solo se reportan síntomas cuando adquieren gran volumen o se alojan en la base craneal. (2,5,6)


    De acuerdo a lo revisado en la literatura universal en relación al tema y la inusual forma de presentación del caso asociado a los escasos reportes de dicha entidad en nuestro país se decide presentar el caso a continuación.


    



    PRESENTACIÓN DEL CASO


    Se trata de un paciente blanco, masculino, de 44 años de edad, con antecedentes de salud anterior e historia de cefalea hemicraneal derecha de 6 meses de evolución que aliviaba en sus inicios la analgesia convencional. El examen físico regional evidenció un aumento de volumen frontotemporal, derecho, de consistencia firme, adherido a planos profundos y al examen físico neurológico se encontraba negativo.


    En la tomografía computarizada (TC) se observaba una lesión hiperdensa, esclerótica, de bordes heteróclitos, que deformaba la anatomía del ala mayor del esfenoides e invadía de manera parcial la cavidad orbitaria derecha con extensión a la calota temporoparietal ipsilateral. El estudio de resonancia magnética (IRM) contrastada mostró una imagen hipointensa en secuencias de T1 en la misma localización sin invasión al tejido cerebral adyacente (figura 1).


    Se realizó una craneotomía frontotemporal derecha centrada en el pterión, con exéresis total de la lesión tumoral y reconstrucción plástica regional de la bóveda craneal (figura 2).


    Los resultados anatomopatológicos evidenciaron la presencia de un tejido óseo cortical y esponjoso con proliferación de células meningoteliales dentro de las trabéculas y fibrosis de los espacios medulares compatible con un meningioma intraóseo. Los estudios de tinción mostraron células de citoplasma rosado con la presencia de pseudoinclusiones intranucleares, lo cual reforzaban el diagnóstico (figura 2).


    



    DISCUSIÓN


    El análisis crítico de la literatura evidencia disímiles localizaciones de los meningiomas intracraneales, tales como: la convexidad cerebral, la base del cráneo, el ángulo pontocerebeloso, la unión craneoespinal, entre otros; sin embargo, se consideran meningiomas ectópicos los que crecen fuera de las meninges, en regiones extracraneales, extraneuroaxiales, cutáneas o intraóseas. (1,3,4,7,8)


    Diversas teorías se postulan en el origen de estos tumores, unas señalan el atrapamiento de células aracnoideas en las suturas craneales durante la formación y evolución del esqueleto craneal, otras lo asocian a traumas craneales, con atrapamiento celular meningotelial en los sitios de fracturas y la más reciente, la existencia extracraneal de células multipotenciales mesenquimales con capacidad de proliferación celular. (1,6,7,9-11) En el presente caso se descarta la ocurrencia de trauma craneal anterior, lo cual refuerza las teorías relacionadas con inclusiones meningoteliales extracraneales no traumáticas.


    Las escasas manifestaciones clínicas tardías que se muestran en el siguiente caso refuerzan lo reportado por Delgado R, Kumar M y Zhang S, (9-11) quienes asocian los hallazgos clínicos al crecimiento prolongado y a la compresión de estructuras neurovasculares adyacentes.


    En patrón esclerótico e hiperostótico que se muestra en la evaluación imagenológica del presente caso, apoya lo reportado por disímiles autores, lo cual hace necesario el diagnóstico diferencial con la displasia fibrosa y la enfermedad de Paget; (5,6,7,8,10,11) sin embargo, existen reportes de patrones osteolíticos similares a los de las metástasis de la bóveda craneal y leptomeníngeas que refuerzan la necesidad de su diagnóstico diferencial. (7)


    Los estudios anatomopatológicos señalan poca frecuencia de degeneración hacia la malignidad, (9-11) aunque el prolongado tiempo de evolución, la exposición a radiaciones u otros insultos oncogénicos pueden explicar la transformación maligna de los mismos.


    Conclusiones


    La presencia inusual de los meningiomas intraóseos y las escasas manifestaciones clínicas que brindan hacen que el diagnóstico en este paciente fuese tardío, solo fue detectado cuando la lesión adquirió un gran tamaño e invadió las estructuras neurovasculares adyacentes. La exéresis quirúrgica constituye el “estándar de oro” del tratamiento de este tipo de lesiones.
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    Fig. 1. A) Imagen de la (TC) simple de cráneo en ventana ósea donde se muestra una lesión de aspecto esclerótica a nivel del ala mayor del esfenoides con invasión a la pared lateral de la órbita. B) Imagen de resonancia magnética en la cual se visualiza en secuencia de T1 un área hipointensa en T1 en la misma localización sin invasión cerebral.
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    Fig. 2. Estudio anatomopatológico, Hematoxilina/Eosina 10X. A) Proliferación de células meningoteliales entre las trabéculas óseas con fibrosis de los espacios medulares. B) Visualización de células meningoteliales, con citoplasma rosado y presencia de pseudoinclusiones intranucleares. Hematoxilina/Eosina. 40X.
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