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Pseudoneoplasia calcificante del sistema nervioso central.
A proposito de un caso y revision de la literatura

Calcifying pseudoneoplasm of the central nervous system. A case report and a
review of the literature
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RESUMEN

Presentamos el caso de una mujer de 55 afios, inmuno-
competente, con reseccion de un meningioma hace 12 afios,
que en la misma localizacion de su reseccion previa mostrd
en la tomografia computerizada una masa intraaxial calcifi-
cada. Se realizé craneotomia y se reseco la masa en su tota-
lidad. Macroscopicamente la lesion consistia en multiples
fragmentos irregulares de consistencia dura, que median de
2 a3 cm en su eje mayor. Microscopicamente se observo una
matriz de apariencia condromixoide, de patrén nodular,
rodeada por una empalizada de células epitelioides y fusi-
formes en continuidad con parénquima cerebral, tejido
fibroso y hueso lamelar. La lesion se diagnostico de pseudo-
neoplasia calcificante del neuroeje, también descrita como
lesion fibro-osea del sistema nervioso central. La pseudone-
oplasia calcificante del SNC es una lesion muy infrecuente
y estd considerada como un proceso reactivo por la mayoria
de los investigadores. Se han publicado casos asociados con
meningioangiomatosis. Por lo que sabemos, este es el primer
caso de pseudoneoplasia calcificante intracraneal asociada a
historia previa de meningioma en la misma localizacion.
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SUMMARY

A 55-year-old immunocompetent woman, with a history
of a resected meningioma 12 years previously, was found to
have an intraaxial calcified mass in the same area of the pre-
vious tumour by CT. A craniotomy was performed and the
mass was completely excised. Macroscopically, the lesion
consisted of multiple fragments of irregular, gritty, almost
calcified tissue, measuring approximately 2 to 3 cm in
maximum diameter. Microscopically, the lesion was seen to
have a chondromyxoid-like matrix in a nodular pattern
surrounded by a palisade of spindle or epithelioid cells in
continuity with cerebral parenchyma, fibrous tissue and
lamellar bone. The lesion was diagnosed as a calcifying
pseudotumour of the neural axis, also known as fibro-
osseus lesion of the central nervous system. Fibro-osseus
lesions of the central nervous system are uncommon lesions
considered to be a reactive phenomenon by most authors.
Cases associated with meningioangiomatosis have been
reported. To our knowledge, this is the first case of intra-
cranial calcifying pseudoneoplasm associated with a pre-
vious history of meningioma in the same location.
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INTRODUCCION

La pseudoneoplasia calcificante del neuroeje o
lesion fibro-dsea del sistema nervioso central (SNC) es
una entidad poco frecuente descrita por primera vez
por Rhodes y Davis en 1978 (1). Desde entonces, ha
habido al menos 35 casos descritos en la literatura,
algunos de ellos en asociacién con meningioangioma-
tosis. Esta lesion puede ocurrir a cualquier edad, estan-
do el rango entre los 6 y los 83 afios (1,2). Es una
lesion de lento crecimiento que se localiza tanto intra-
cranealmente (extraaxial/intraxial), como dentro de la
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médula espinal o en conexién con la duramadre. Mues-
tra una histopatologia muy caracteristica que consiste
en nodulos constituidos por una matriz condromixoide
escasamente celular rodeados de una empalizada de
células epiteliodes poligonales y fusiformes sin atipia
citologica. La reseccion quirurgica parcial o total es el
tratamiento de eleccion y suele conllevar un pronosti-
co excelente. Presentamos un nuevo caso localizado
intracranealmente en relaciéon con una zona de resec-
ciéon quirurgica previa de un meningioma grado I, lo
comparamos con los anteriores y comentamos las teo-
rias sobre su histogénesis.
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Fig. 1: Tomografia computerizada que muestra una masa intraaxial cal-
cificada sobre defecto parenquimatoso previo en region frontal cerebral.

Fig. 2: Nodulos de matriz condromixoide en relacion con el parénqui-
ma cerebral (HE x100).

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 55 afios operada doce afios antes de un
meningioma meningotelial grado 1 localizado en la
region frontal parasagital, que en la actualidad comienza
con debilidad motora en su pierna izquierda. En los estu-
dios con TAC y resonancia magnética se observo una
masa Unica intraaxial y calcificada localizada en la
regioén parenquimatosa de su reseccion previa, que pro-
ducia ligera comprension intraventricular (fig. 1). Con la
sospecha de meningioma se realiz6 una craneotomia y se
extirpd la lesion en su totalidad.

La pieza se remitio al servicio de Anatomia Patologi-
ca. Correspondia a multiples fragmentos de consistencia
aumentada, de color grisaceo, que median de 2-3 cm en
su dimensiéon maxima. Fue necesaria la decalcificacion
quimica previa durante 5 dias para su procesado.

Microscopicamente la lesion consistia en nddulos de
una matriz condromixoide escasamente celular con cordo-
nes granulares lineales o anastomosados y finos depositos
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Fig. 3: Cé¢lulas epitelioides y fusiformes en empalizada en la periferia
de los nédulos (HE x200).

Fig. 4: Inmunoreaccion con EMA
mes (HE x200).

calcicos en sus zonas mas periféricas (fig. 2). En la peri-
feria de los nodulos y separandolos del tejido nervioso cir-
cundante, se observo una empalizada de células de aspec-
to epitelioide, poligonales, a veces fusiformes (fig. 3). No
se observaron células gigantes multinucleadas. El tejido
nervioso circundante mostraba gliosis. También se obser-
varon cantidades variables de tejido colageno fibroso aso-
ciado a focos de osificacion en forma de hueso lamelar
maduro. No se detectaron cuerpos de Psammoma, ni res-
tos de meningioma o meningioangiomatosis. Tampoco se
observé necrosis o figuras de mitosis.

Se realizaron técnicas de inmunohistoquimica con los
siguientes anticuerpos comerciales prediluidos: proteina
acida glial fibrilar (GFAP, Dako 1:10), EMA (Dako;1:100),
vimentina (Dako, 1:250), proteina S-100 (Master Diagnos-
tica 1:10), coctel de citoqueratina AE1/AE3 (Master Diag-
nostica, 1:4), Ki-67 (Dako, 1:500). Las células poligonales
y fusiformes en empalizada mostraron expresion intensa
para vimentina y EMA (fig. 4). No se detectd expresion
con S-100, GFAP y citoqueratina. Los astrocitos que rode-
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an los nddulos de matriz condromixoide expresaron GFAP.
Se observo expresion nuclear de ki-67 en aisladas células
estromales.
Con estos resultados se establecié el diagnostico de
pseudoneoplasia calcificante del sistema nervioso central.
La paciente no muestra recaida de su lesion transcu-
rridos doce meses desde el diagnostico.

DISCUSION

La pseudoneoplasia calcificante del neuroeje o lesion
fibro-6sea del sistema nervioso central (SNC) es una
entidad poco frecuente descrita por primera vez por Rho-
des y Davis (1) en 1978. Desde entonces se han publica-
do 36 casos en la literatura (2-15), incluido el nuestro.
Son en su mayoria lesiones unicas que oscilan desde
focos microscopicos hasta 10 cm. Existe una ligera pre-
valencia en el sexo masculino (20 hombres: 16 mujeres).
Doce de los 36 casos descritos (33,3%) se localizan den-
tro del parénquima cerebral y dos de los casos se locali-
zan en cerebelo (5,5%). El resto se distribuyen tanto
afectando la médula espinal (30,5%) como mostrando
afectacion dural (27,7%). La cirugia total o parcial pue-
de controlar la lesion, falleciendo sélo aquellos casos con
localizaciones criticas como la base del craneo y en el
foramen magnum (3).

La caracteristica histopatoldgica mas constante de
esta lesion, presente en todos los casos descritos, es la
existencia de los nodulos de matriz condromixoide con
finos depdsitos calcicos y patrén anastomosado, junto
con la empalizada de células epiteliodes y fusiformes. La
presencia de células multinucleadas en las areas de la
empalizada celular es mas variable. En la mayor parte de
los casos existe formacion 6sea, que es variable en canti-
dad de unos casos a otros (4).

La lesion mas frecuentemente asociada a la pseudo-
neoplasia calcificante del neuroeje es la meningioangio-
matosis (1,5,11). También se ha publicado recientemente
(12) un caso de ependimoma de bajo grado con una
interfase gliotica con abundantes fibras de Rosenthal en
contiguidad con la lesion fibro-6sea. Estos hallazgos,
junto a los buenos resultados clinicos y a su histopatolo-
gia benigna, hacen pensar que la pseudoneoplasia calci-
ficante sea la consecuencia de una reaccién exuberante a
un proceso patologico subyacente como pueda ser un
traumatismo previo, un proceso inflamatorio o una neo-
plasia. Nuestro caso, asociado a una zona de extirpacion
quirdrgica previa, apoyaria también este hecho.

La histogénesis de esta lesion todavia tiene que ser
dilucidada y esta sujeta a la especulacion. La frecuente
afectacion dural/leptomeningea asi como la expresion
del anticuerpo EMA por parte de las células de la empa-
lizada proponen un origen en las células aracnoides (4),
aunque los estudios con microscopia electronica y la

expresion de alfa-actina de musculo liso (11) inclinan
mas hacia un origen en la célula fibroblastica.

Entre los diagnoésticos diferenciales hay que tener
presente aquellas lesiones con depositos calcicos. Algu-
nas lesiones parasitarias (neurocisticercosis), bacterianas
(abscesos) y fungicas pueden acumular sales minerales
(16). Puede haber calcificaciones intracraneales no neo-
plasicas en la neurofibromatosis tipo 2, aunque se suelen
localizar en el cortex cerebeloso, plexos coroideos o en
la superficie del cerebro (17). La calcinosis tumoral,
aunque es mas frecuente en partes blandas periarticula-
res, puede darse en el sistema nervioso, mas frecuente-
mente en médula espinal (extradural) (18). En la enfer-
medad de Farh, los ganglios basales, el ntcleo dentado y
los plexos coroideos muestran calcificacion intraparen-
quimatosa (19). Singh y colaboradores describen casos
de calcificacion cortical-subcortical en pacientes con
epilepsia (20). La calcificacion en la pseudoneoplasia
calcificante es en pequefios depodsitos calcicos lineales,
acordonados, y en relacion siempre con los nddulos con-
dromixoides. Los nodulos intracraneales osificados (21)
se han denominado célculos cerebrales y se distinguen
también por la ausencia de la matriz condromixoide.

Finalmente, hay que diferenciar también esta lesion
de lesiones neoplasicas como el condroma, en el que los
nddulos cartilaginosos no muestran empalizada periféri-
ca y presentan lagunas con condrocitos; el condrosarco-
ma, que se acompafia ademas de atipia citoldgica; el cor-
doma condroide, del que se distingue por la presencia de
la célula fisalifora o el meningioma variante metaplasi-
ca, distinguible por su componente meningotelial.

En resumen, presentamos un nuevo caso de pseudo-
neoplasia calcificante asociado a historia previa de
meningioma en la misma localizacion. Nuestra revision
de la literatura confirma su naturaleza benigna con un
prondstico favorable determinado por la localizacion de
la lesion. El diagnostico diferencial debe hacerse princi-
palmente con lesiones cerebrales calcificantes y con
lesiones productoras de matriz condroide.
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