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REPORTE DE CASO

Meningioma selar gigante y sindrome frontal

ALEXA Jost: Escupero Siost!, DALIA ISADORA MUNOZ RAMIREZ?,
MARiA ALEJANDRA CHIRVECHES CALVACHE?

Resumen

Los meningiomas representan los tumores meningeos benignos mas comunes, cuya
expresion clinica se encuentra directamente relacionada con su dimension, ubicacion
y subsecuente compresion del tejido neural contiguo. Generalmente, el diagndstico
es un hallazgo incidental. Las alternativas de tratamiento pueden variar de paciente a
paciente y, en algunos casos, el manejo quirurgico puede ser un desafio. El presente
reporte de caso corresponde al de un paciente atendido en el servicio de urgencias del
Hospital Universitario San Ignacio en el 2012, a quien se le descubrié un meningioma
selar gigante asociado con un sindrome frontal florido secundario.
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Title: Giant Sellae Meningioma and Frontal Syndrome. A Case Report

Abstract

Meningiomas represent by far the most common benign meningeal tumors, which
clinical features are directly in relation with its dimension, location, and the subsequent
compression in the continuous neural tissue. Usually, the diagnostic is an incidental
finding. Alternatives of treatment vary from patient to patient; in some cases surgical
treatment can be a challenge. We present a case report attended in the Emergency
Department at San Ignacio University Hospital in 2012, in a patient in whom a giant
sellae meningioma was discovered and presented a florid frontal syndrome.
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Introduccion

El meningioma es un tumor benigno
que representa el 13-26% de los tumo-
res primarios intracraneanos. Su diversa
presentacion clinica se encuentra rela-
cionada con el tamafio, la ubicacion, el
grado de compresion o el desplazamiento
generado a estructuras contiguas [1]. Los
meningiomas tienen una incidencia anual
de 6 x 100.000 personas, y son mas fre-
cuentes en mujeres con una relacion mu-
jer-hombre de 2:1. Dicha incidencia se
incrementa después de la quinta década
de vida. Se estima que aproximadamente
el 2-3% de los pacientes con meningio-
mas son asintomaticos [2].

La mayoria son casos esporadicos y
de etiologia desconocida. Entre los fac-
tores de riesgos se encuentran los ge-
néticos, la neurofibromatosis tipo 2, la
radiacion craneal por tifia de la cabeza
0 posterior a un traumatismo cerebral.

Reporte de caso

Presentamos el caso de un hombre de 54
anos de edad, quien ingreso6 al Servicio
de Urgencias del Hospital Universitario
San Ignacio en compafia de familiar.
Este ultimo refiridé un cuadro clinico de
3 dias de evolucidn, consistente en in-
continencia urinaria, sintomas irritativos
vesicales e incontinencia fecal.

Presentaba, ademads, artralgia en
todo el miembro inferior derecho, con
dificultad para los movimientos de
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flexoextension activos. El paciente tenia
antecedentes de enfermedad pulmonar
obstructiva cronica sin manejo, migrafia
y dislipidemia. Los demas antecedentes
fueron negativos.

Durante la revision por sistemas y la
ampliacion de la anamnesis e informa-
cién complementaria el familiar refirio
un cuadro de entre 6 y 7 afios de aluci-
naciones visuales complejas, 4 afios de
comportamiento hipersexual, deterioro
del cuidado de su presentacion perso-
nal, 2 afnos de alteraciones de la memoria
reciente, cambios comportamentales da-
dos por apatia progresiva y agresividad.
Ademas, un deterioro marcado y pro-
gresivo de la agudeza visual, que habia
requerido un cambio frecuente de lentes
durante el ultimo afno.

En el examen fisico de ingreso se
encontré un paciente con signos vitales
normales, hidratado y sin alteraciones car-
diopulmonares. En el examen neurologico
se encontraba alerta, desorientado en tiem-
po y con lenguaje fluente; ademas, nomina-
ba, repetia y comprendia 6rdenes sencillas,
pero se mostraba inatento, desinhibido, con
falta de iniciativa y apraxia ideomotora.
Llamaba la atencion la presencia abrupta
de periodos de logorrea que alternaban con
el mutismo, risas inmotivadas, labilidad
emocional y anticipacion, durante la anam-
nesis y el examen fisico.

Sus movimientos oculares eran nor-
males, pero tenian una marcada dismi-
nucién de la agudeza visual binocular
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de predominio en el ojo izquierdo. Sus
pupilas eran simétricas, redondas, hipo-
rreactivas a la luz bilateral. Entre otros
hallazgos, presentaba leve espasticidad
en el miembro superior derecho, hemi-
paresia derecha de 4/5, debilidad facio-
braquial de 4/5 y el resto de 5/5. Habia
respuesta plantar flexora, sensibilidad
normal, marcha a pequefios pasos, sin la-
teropulsion, ni aumento del poligono de
sustentacion. No se encontraron signos
de irritacion meningea. Todo correspon-
dia a un sindrome frontal orbito-frontal.

Para el diagndstico del paciente, da-
dos los hallazgos en el examen fisico,
se le tomaron examenes paraclinicos
bésicos como hemograma, funcién re-
nal, glucemia, electrolitos, uroanalisis
y electrocardiograma. Se reporto leve
leucocitosis sin neutrofilia. El resto de
los resultados estuvieron dentro de limi-
tes normales. En el servicio de urgencias
se obtuvieron imagenes de escanografia
simple y contrastada de craneo (figura 1).

Figura 1. Tomografia axial computarizada de
craneo

Gracias a las imagenes se encontrd
una masa extraxial, edema perilesional
vasogénico asociado y efecto compre-
sivo sobre el parénquima cerebral de
dimensiones aproximadas de 42 x 73 x
77 mm. La lesion presentaba bordes bien
definidos, y por su aspecto y localizacion
se consider6 como primera posibilidad
diagnoéstica un meningioma del tubércu-
lo selar. Dicha lesion explicaba en gran
medida la sintomatologia frontalizada
del paciente.

Por su afectacion visual fue valorado
por el servicio de oftalmologia, que en-
contrd una agudeza visual lejana sin co-
rreccion. El Ojo derecho contaba dedos a
50 cm, y el ojo izquierdo: PL no corregia
con refraccion. Se evidencio palidez en
el area temporal del nervio optico bila-
teral. Por sus manifestaciones neurolo-
gicas y los hallazgos imagenologicos,
se solicitd una valoracion al servicio de
neurocirugia.

Se decidio hospitalizar al paciente
para completar estudios que se le venian
realizando. Se le tomd una resonancia
magnética cerebral contrastada con ga-
dolinio y se solicitd valoracion al ser-
vicio de medicina interna para evaluar
la posibilidad de un manejo quirtrgico
(figura 2).

Se confirmo6 la gran masa so6lida ex-
traxial dependiente del piso de la fosa
craneal anterior sobre la linea media, con
medidas aproximadas de 78 x 51 x 75
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mm (T X L x AP). Se concluy6 que el pa-
ciente sufria de un meningioma del piso
de la fosa craneal anterior con marcado
efecto compresivo, en estrecha relacion
con las estructuras vasculares y ocupa-
cion completa de la cisterna supraselar
(figura 3).

El paciente fue llevado a cirugia,
donde se le reseco parcialmente el tu-
mor de la fosa anterior, por craneoto-
mia frontal derecha. La panarteriografia
cerebral mostrd una lesion tumoral con
alta vascularizacion. Los afluentes ar-

Figura 3. Resonancia magnética cerebral 2
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teriales predominantes eran las arterias
nasoetmoidales (arteria oftalmica bilate-
ral). Habia escasa afluencia por la arteria
meningea accesoria izquierda. Debido a
la afluencia arterial tumoral, no se realiz6
una embolizacion tumoral preoperatoria.

El estudio patolégico de la pieza ex-
traida evidencid, segun tinciones con-
vencionales, meningioma meningotelial
WHO I. Los marcadores de inmunohis-
toquimica mostraron positividad en las
células tumorales con antigeno de mem-
brana epitelial, vimentina y receptores
de estrogenos, con un indice de prolife-
racion (Ki) del 2%. Durante su evolu-
cion posquirurgica, el paciente presentd
sindrome coronario agudo e hipotiroidis-
mo central, que fueron manejados por la
especialidad correspondiente.

Discusion

Generalmente, los meningiomas son tu-
mores de crecimiento lento, compues-
tos por neoplasias aracnoidales (células
meningioteliales). Macroscopicamente,
se caracterizan por ser tumores muy
bien definidos, ser masas circunscritas
de arquitectura lobular y presentar un
crecimiento extenso en placas, con un
patron difuso en la dura, pero su origen
se localiza en cercanias del hueso esfe-
niodal [3].

Histolégicamente, se encuentra la
clasificacion de la World Health Orga-
nization (WHO) [4], modificada por
Sheitauer, en 1990 (tabla 1). Muchos
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meningiomas expresan 57-67 % de re-
ceptores de progesterona.

Tabla 1. Clasificaciéon de la WHO para

meningiomas
WHO I WHO 1T WHO 11
90% 5-7% 1-3%
Benignos Atipicos Anaplasico
Meningotelial, | Células Papilar
fibroblastico | claras
Transicional | Cordomas Rabdoide
Cuerpos de
psammoma
Recurrencia Recurrencia | Invasivo,
del 7-20% del 29-40% | recurrente
posreseccion y
subtotal metastasico

Citogénesis y neuropatologia mole-
cular [3]: 1a mutacion del gen NF2 lo-
calizado en el cromosoma 22q12 ha sido
identificada en las meninges de toda la
glia y se expresa en un tiempo exacto de
la tumorogénesis. La segunda alteracion
se encuentra localizada en el brazo 22q,
de 1p3p6q9p10q14q.

Sitio de origen [3]: desde la dura a
cualquier otro sitio de la bodveda cranea-
na (esfenoides, petroso, seno cavernoso,
region preselar); asi mismo, areas reflec-
tivas de la dura como tallo cerebral o ten-
torio. Con menos frecuencia, también, se
pueden presentar desde el nervio dptico,
el plexo coroideo y en el 10% en la mé-
dula. Raramente puede afectar el hueso
temporal, el oido, la mandibula, el me-
diastino y los pulmones.

La clinica depende del area afectada.
Frecuentemente, los meningiomas son
diagnosticados de manera incidental, al
realizar una tomografia axial computa-
rizada o una resonancia magnética para
el estudio sintomas no relacionados.
Los meningiomas pueden causar com-
presion, invasion directa o cambios del
tejido cerebral adyacente; al igual que
obstruir la circulacion del liquido cefa-
lorraquideo, de las venas corticales o del
sistema venoso mayor.

Entre las manifestaciones clinicas mas
comunes se encuentran las convulsiones,
que pueden ser parciales (27-67 %), com-
plejas (8 %) o combinadas. Se considera
que estas dependen de la localizacion del
tumor, del edema perilesional o del au-
mento de la presion intracraneal, como
respuesta al edema cerebral vasogénico
reactivo causado [3].

Si se localiza en la zona de la fosa
posterior, puede presentar papiledema,
cefalea matutina, hidrocefalia obstructiva
y, ocasionalmente, simular un accidente
isquémico transitorio o una hemorragia
intracerebral. Se pueden observar altera-
ciones neurolodgicas por dafo directo de
un nervio craneal o signos de compresion
medular, dependiendo de la localizacion.

Neurorradiologicamente, la tomo-
grafia y la resonancia son los métodos
diagnosticos de eleccion. Los meningio-
mas se caracterizan por ser masas bien
definidas, circunscritas, extraxiales que
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desplazan tejido adyacente. La tomogra-
fia evidencia una masa hiperdensa y uni-
forme; mientras que la resonancia es el
método de eleccion, porque muestra cla-
ramente el origen del tumor en la dura.

Tratamiento

El manejo del meningioma depende de
los signos y sintomas, de la edad, del
sitio y del tamafio tumoral. Si es diagnos-
ticado incidentalmente, puede manejarse
de manera conservadora, sobre todo en
adultos mayores con patologias de base
que pueden aumentar la morbimortalidad
del procedimiento quirurgico.

Debido a la su benignidad, a la pre-
cision diagnoéstica y a la disponibilidad
de los métodos diagnosticos, a los pa-
cientes se les puede hacer seguimiento
de manera periddica para evaluar su cre-
cimiento, afectacion y, asi, demorar el
procedimiento quirurgico hasta que este
sea inevitable.

Si la lesion se encuentra calcificada
en la tomografia o se evidencia hipoden-
sa en T2 en la resonancia magnética, lo
mas probable es que el paciente perma-
nezca asintomatico. Recientemente se
han instaurado el uso de procedimientos
como la embolizacion endovascular y
la radioterapia para el manejo de esta
patologia; sin embargo, la excision qui-
rurgica [5] continua siendo el método
de eleccion.
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En algunos casos decidir cual es el
manejo ideal puede llegar a ser contro-
versial, debido al deseo de preservar una
optima funcion y la necesidad de trata-
miento del tumor. Por eso, se realiza
seguimiento radioldgico con resonancia
cada 2-3 afios; si no se evidencia cre-
cimiento tumoral, se contintia el segui-
miento clinico.

Hoy en dia, gracias a los avances en la
neurorradiologia intervencionista, el uso
de la terapia endovascular [6] se ha in-
crementado significativamente, pues hay
una embolizacidn selectiva de la arteria
meningea con goma o espiral-bobinas,
que produce un efecto devascularizante
tumoral en su uso preoperatorio y que
disminuye notoriamente el sangrado in-
traoperatorio. Sin embargo, aln existe
poca precision con respecto al tiempo
perfecto para la embolizacion previa a
la reseccion quirurgica.

La embolizacién endovascular ha
pasado a ser la alternativa de primera
linea para el manejo de meningioma en
pacientes no aptos para la realizacion de
craneotomia y excision quirargica. En el
caso del paciente presentado, se intentod
realizar una embolizacidn prequirtrgica,
pero debido a la extension de su vascu-
laridad, por su gran tamafo, fue dificil
llevarla a cabo.

La excision quirurgica del tumor y
de la base dural es el tratamiento pri-
mario mas comun. Es importante tanto
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la reseccion del tumor como de la dura
para disminuir la recurrencia. Muchos
de los tumores no pueden ser totalmente
extirpados por la afectacion vital de es-
tructuras neurales o vasculares o cuando
la extension del tumor sea en placa.

Muchos estudios han reportado que la
excision completa es rara, y cuando se
intenta [7], la morbilidad aumenta signi-
ficativamente. Incluso es mayor cuando
este se localiza en el seno cavernoso, en
la parte posterior del seno sagital supe-
rior, en el nervio 6ptico y en la region
esfeno-orbitaria, pues genera un mayor
compromiso vascular y discapacidad
neuropatica craneal.

El abordaje alternativo es la resec-
cion subtotal con preservacion de la in-
tegridad vascular y neurologica, la cual
continua siendo la estrategia ideal para
los neurocirujanos, con el consecuen-
te seguimiento seriado imagenolégico
o tratamiento con radiacion del tumor
residual.

Simpson [8] propuso el siguiente sis-
tema gradual de escision quirargica y la
tasa de recurrencia posterior:

* Grado I: reseccion del tumor de la
dura adyacente y de cualquier hueso
involucrado. Recurrencia a 5 afios
del 9 %.

e Grado II: reseccion del tumor mas
diatermia de la dura adyacente.
Recurrencia de 19% a 5 afios.

*  Grado III: reseccion macroscopica
del tumor. Se deja pequeno foco lo-
cal (por ejemplo, en el area del seno
venoso mayor). Tiene un 29% de
recurrencia.

* Grado I'V: biopsia extendida con mi-
croscopia del tejido residual.

* Grado V: descompresion con o sin
biopsia.

La meta ideal es la excision total o
grado 1. Por otro lado, la radioterapia ha
mostrado ser efectiva en la region del
tumor o estasis después de la reseccion
incompleta, recurrencia o cuando el tu-
mor revele ser de histologia atipica o
anaplasica. Su uso como tratamiento ini-
cial puede llegar a ser controversial, de-
pendiendo del tamafio del tumor. Con los
avances en esta alternativa se ha logrado
un tratamiento preciso y mejor enfocado,
que limita la radiacion a tejido normal y
permite mayor precision hacia el tumor.

Laradiocirugia estereostatica es apro-
piada para el manejo del meningioma.
Por su forma y tamaiio, se ha notado una
mejoria en la evolucion de la agudeza
visual y en la disminucion del edema
cerebral, que es mucho mas rapido que
con otros métodos.

En los meningiomas pequefios o de
moderada talla tratados ya sea por ciru-
gia o por radiocirugia primaria, el resul-
tado fue similar a una reseccion grado |
de Simpson después de 5 afos.
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A pesar de los avances en cirugia,
neurorradiologia intervencionista, neu-
ropatologia, microcirugia y radiologia
intervencionista, muchos meningiomas
siguen siendo casos clinicos desafiantes
que ameritan, cada vez mas, un enfoque
multidisciplinario.

Comunmente, se presentan dificulta-
des en la toma de decisiones en lo que
tiene que ver con el manejo, debido al
deseo de preservar una optima funcion,
la necesidad de tratamiento del tumor
y las recidivas a largo plazo con las re-
secciones incompletas, mas que todo de
tumores atipicos y anaplasicos. En este
paciente, el tamafio del tumor fue crucial;
su cirugia era un gran desafio necesario,
por lo que se decidi6 continuar un mane-
jo conservador.
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