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RESUMEN 

El meningioma cordoide (MC) es una variante infrecuente de meningioma, con una incidencia estimada del 0.5–1% de los casos, 
clasificado por la OMS 2021 como grado II debido a su comportamiento clínico más agresivo y alta tasa de recurrencia tras resección 
subtotal. Histológicamente se caracteriza por cordones y trabéculas de células epitelioides con citoplasma vacuolado en un estroma 
mucinoso, acompañado de infiltrado linfoplasmocitario. Su diagnóstico diferencial incluye el cordoma y metástasis de tumores muci-
nosos. Aunque se han descrito alteraciones moleculares como mutaciones en KMT2C/KMT2D, pérdidas cromosómicas (1p, 2p) y en 
menor frecuencia TERT, el impacto pronóstico aún es incierto; sin embargo, la resección quirúrgica completa continúa siendo el 
principal factor determinante en la evolución. 
Se presenta el caso de una mujer de 39 años con cuadro clínico de cefalea crónica, hemiparesia izquierda, afasia y alteraciones 
esfinterianas. Los estudios de imagen mostraron lesión parasagital frontal de 6 cm con edema perilesional, se realizó resección 
tumoral. El análisis histopatológico confirmó un meningioma cordoide grado II. 
El comportamiento clínico fue agresivo, con rápida progresión sintomática y compromiso funcional. Este caso resalta la importancia 
de integrar hallazgos clínicos, radiológicos, histopatológicos y moleculares para un diagnóstico certero y manejo adecuado. La re-
sección completa debe considerarse el objetivo terapéutico principal, mientras que la radioterapia adyuvante puede ser útil en casos 
de resección incompleta o recurrencia. La baja frecuencia de este subtipo hace necesario seguir acumulando reportes y series que 
permitan establecer criterios pronósticos y guías terapéuticas más claras. 
Palabras clave:Meningioma cordoide, OMS grado II, Meningioma atípico, tumor cerebral 

 
ABSTRACT 

Chordoid meningioma (CM) is a rare histologic variant of meningioma, accounting for approximately 0.5–1% of all cases. According 
to the 2021 WHO classification, it is designated as a grade II tumor due to its more aggressive clinical behavior and high recurrence 
rate following subtotal resection. Histologically, it is characterized by cords and trabeculae of epithelioid cells with vacuolated cyto-
plasm embedded in a mucinous stroma, often accompanied by a lymphoplasmacytic infiltrate. The main differential diagnoses include 
chordoma and metastatic mucinous carcinoma. Although molecular alterations such as KMT2C/KMT2D mutations, chromosomal 
losses (1p, 2p), and less frequently TERT mutations have been described, their prognostic significance remains uncertain. Neverthe-
less, complete surgical resection continues to be the main determinant of clinical outcome. 
We report the case of a 39-year-old woman presenting with chronic headache, left hemiparesis, aphasia, and sphincter dysfunction. 
Neuroimaging revealed a 6 cm parasagittal frontal mass with perilesional edema, and gross total resection was performed. Histopath-
ologic examination confirmed a WHO grade II chordoid meningioma. 
The clinical course was aggressive, with rapid symptomatic progression and functional decline. This case underscores the importance 
of integrating clinical, radiologic, histopathologic, and molecular findings to achieve an accurate diagnosis and appropriate manage-
ment. Complete surgical excision should be considered the primary therapeutic goal, while adjuvant radiotherapy may be beneficial 
in cases of incomplete resection or recurrence. The rarity of this subtype highlights the need for continued case reporting and multi-
institutional studies to refine prognostic criteria and therapeutic guidelines. 
Keywords: Chordoid meningioma, WHO grade II, atypical meningioma, brain tumor 
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Introducción 

El meningioma cordoide (MC) es una variante 

poco frecuente de meningioma, que representa 

aproximadamente entre el 0.5% y 1% de todos 

los casos reportados. La Organización Mundial 

de la Salud (OMS, 2021) lo clasifica como grado 

II, junto con el subtipo de células claras, debido 

a su comportamiento clínico más agresivo y a la 

elevada tasa de recurrencia tras resecciones 

subtotales.1-2 Se ha descrito una posible asocia-

ción con síndrome inflamatorio/anemia seme-

jante al de la enfermedad de Castleman, lo que 

refleja la complejidad de su comportamiento 

biológico. 3-5 

El pronóstico depende de la resección quirúr-

gica que se lleva a cabo, algunas series repor-

tan recurrencias cercanas al 20-30% cuando la 

extirpación es incompleta.  

Los estudios moleculares han identificado alte-

raciones en cromosoma 1p, 2p y genes 

KMT2C/KMT2D, con baja frecuencia de muta-

ciones en NF2 o TERT, lo que plantea que la 

morfología cordoide por sí sola no siempre im-

plica mal desenlace. 4-5 

Radiológicamente, la mayoría de los tumores se 

localizan en regiones supratentoriales, aunque 

se han descrito variantes en convexidad, región 

falcina, parasagital, intraventriculares, base de 

cráneo (incluyendo localización petroclival) y 

casos espinales. Excepcionalmente, se han re-

portado formas intraparenquimatosas con for-

mación de quistes, cuya presentación radioló-

gica puede clasificarse según los criterios de 

Zee para meningiomas quísticos.6 

En términos clínicos, el MC afecta principal-

mente a adultos jóvenes y de mediana edad, 

aunque también se han documentado casos pe-

diátricos. El tratamiento de elección es la resec-

ción quirúrgica, siendo el objetivo principal la re-

sección total (Simpson grado I–II), que se aso-

cia con menor riesgo de recurrencia. En con-

traste, hasta el 75% de los pacientes con resec-

ción subtotal presentan recurrencia en el primer 

año postoperatorio. El papel de la radioterapia 

adyuvante permanece en debate, especial-

mente en casos de resección subtotal o enfer-

medad recurrente.6 

En el ámbito molecular, alteraciones como la 

mutación en el promotor de TERT o la deleción 

homocigota de CDKN2A/B pueden reclasificar 

estos tumores como grado III, lo que refuerza la 

importancia de los estudios genéticos para es-

tratificación pronóstica.  

A la fecha, se han publicado alrededor de 280 

casos en la literatura mundial, con series aisla-

das que aportan datos clínico-patológicos rele-

vantes, pero que aún resultan insuficientes para 

establecer consensos terapéuticos claros. Por 

ello, la descripción y análisis de nuevos casos 

constituye una herramienta fundamental para 

mejorar la comprensión de esta entidad y opti-

mizar su manejo clínico-quirúrgico.7-9 
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Histológicamente, el MC se caracteriza por tra-

béculas o cordones de células eosinofílicas va-

cuoladas inmersas en un abundante estroma 

mucinoso, con infiltrado linfoplasmocitario en la 

mayoría de los casos, predominantemente de 

células T. 8 

En estudios inmunohistoquímicos, las células 

tumorales son consistentemente positivas para 

receptores de progesterona, antígeno de mem-

brana epitelial (EMA) y vimentina, con positivi-

dad focal para D2-40, y ausencia de reactividad 

para citoqueratinas y GFAP. El índice prolifera-

tivo (MIB-1) es variable, oscilando del 1% al 

14%, y su correlación con el riesgo de recurren-

cia aún es controvertida.8-9 

Caso clínico 

Se presenta el caso de una mujer de 39 años, 

con antecedente familiar de diabetes mellitus e 

hipertensión arterial. Inicia su padecimiento con 

cefalea de nueve meses de evolución, hemipa-

resia de lado izquierdo, dificultad para el habla 

y control de esfínteres que han empeorado las 

últimas dos semanas a su ingreso, actualmente 

con emesis tras el consumo de alimentos. A la 

exploración física se identificó pupilas isocóri-

cas con reflejos presentes, extremidad superior 

e inferior derecha con fuerza conservada, La 

extremidades superior e inferior izquierda con 

fuerza disminuida (escala de Daniels).  

Los estudios de Resonancia magnética reporto 

presencia de lesión extra axial en tercio medio 

parasagital, con características heterogéneas 

donde se observan áreas hipointensas, con me-

didas de 4.0 x 4.0 x 6.0 cm, edema perilesional 

y compresión del tejido encefálico. (Figura 1) 

La tomografía axial computarizada (TAC) de 

cráneo reportó alteración en la morfología y 

densidad a nivel de ambos lóbulos frontales con 

borramiento de los surcos cerebrales, pérdida 

de la sustancia gris y blanca con zonas irregu-

lares y disminución en la densidad, con cambios 

por erosión ósea y calcificaciones asociadas. 

Por lo que se realiza craneotomía descompre-

siva con resección de tumoración en zona fron-

tal.  

Se reciben varios fragmentos de tejido que en 

conjunto miden 6x4x2 cm. Café oscuro, irregu-

lares nodulares de consistencia firme, al corte 

solidos café gris crepitantes de aspecto fibrosos 

y hemorrágicos, con escaso tejido cerebral resi-

dual. (Figura 2). 

Al examen microscópico los cortes teñidos con 

hematoxilina eosina, muestran neoplasia me-

senquimal  sólida que forma cordones y trabé-

culas de células epitelioides grandes con cito-

plasma amplio multivacuolado, inmersas en una 

matriz mixoide. (Figura 3). 

Las tinciones de inmunohistoquímica mostraron 

positividad para receptores de progesterona, 

confirmando el origen de la neoplasia (Figura 

4). 
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Figura 1. Imagen resonancia magnética; con lesión extra 
axial parasagital sólida, heterogénea, hipointensa, que 
comprime el tejido cerebral 

 

 
Figura 2. Múltiples fragmentos irregulares de tejido de 

aspecto nodular, cafés claros de aspecto fibroso y 

hemorrágicos. 

 

 
Figura 3. Imágenes histológicas teñidas con hematoxilina eosina (HE);  

Imagen A (HE 10X). Muestra neoplasia mesenquimal sólida que forma cordones y 

trabéculas de células epitelioides grandes con citoplasma amplio vacuolado. Imagen B (HE 

4X). Neoplasia solida infiltrante en cordones e hileras de células neoplásicas 

 

 
Figura 4. Tinción de inmunohistoquímica; Imagen A (10X). Expresión nuclear intensa 
positiva para receptores de progesterona en células neoplásicas.  
Imagen B( 4X).  Neoplasia solida infiltrante que forma cordones e hileras 
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Actualmente la paciente se encuentra en obser-

vación y valoración cada 3 meses en la consulta 

del servicio de neurología, para su seguimiento, 

la cual no ha presentado  datos de recurrencia 

en los estudios clínicos y radiológicos. 

Discusión  

El meningioma cordoide es una variante poco 

frecuente representa el (1%) de los meningio-

mas, Según la OMS 2021, se clasifica como 

grado 2, junto con el subtipo de células claras, 

debido a su mayor riesgo de recurrencias. 1-2  

Las alteraciones moleculares como mutación 

promotora TERT o deleción homocigota 

CDK2N2A/B pueden reclasificarlo como grado 

3. Clínicamente se puede asociar a síndrome 

inflamatorio, anemia y tiene un comportamiento 

más agresivo que el meningioma típico (grado 

1). Los meningiomas con variante de tipo cor-

doide representa alrededor de 0.4-0.5% de los 

meningiomas intracraneales. Estos suelen pre-

sentarse en la cuarta y quinta década de la vida, 

con ligero predominio masculino y se caracteri-

zan por un comportamiento clínico más agre-

sivo y mayor tasa de recurrencia.1-3 se han iden-

tificado alteraciones en cromosoma 1p, 2p y ge-

nes KMT2C/KMT2D, con baja frecuencia de 

mutaciones en NF2 o TERT, lo que plantea que 

la morfología cordoide por sí sola no siempre 

implica mal desenlace.4-5 En el diagnóstico dife-

rencial debemos considerar el cordoma y la me-

tástasis por neoplasias mucinosas.5  

El pronóstico depende de la resección quirúr-

gica que se lleva a cabo, algunas series repor-

tan recurrencias cercanas al 20-30% cuando la 

extirpación es incompleta.4-6 

Actualmente en la gradificación de la OMS 

(2021) los meningiomas anaplásicos grado 3, 

son los que muestra mas de 20 mitosis por 10 

campos de alto poder, franca anaplasia y necro-

sis, se recomienda buscar la mutación de gen 

promotor TERT, en nuestro caso no cumple lo 

criterios de anaplasia, ya que las mitosis son es-

casas, menos de 4 por 10 campos de alto po-

der, sin anaplasia ni necrosis, con histología 

cordoide que es catalogado como grado 2 

OMS. 

Conclusiones  

El meningioma cordoide es una variante poco 

frecuente, grado 2 según la OMS, Su diagnós-

tico temprano resalta la importancia de integrar 

hallazgos clínicos, radiológicos, histopatológi-

cos y moleculares para un diagnóstico certero y 

manejo adecuado que permitan estadificar el 

riesgo y guiar un manejo más personalizado en 

estos pacientes. La resección completa debe 

considerarse el objetivo terapéutico principal, 

mientras que la radioterapia adyuvante puede 

ser útil en casos de resección incompleta o re-

currencia. La baja frecuencia de este subtipo 

hace necesario seguir acumulando reportes y 

series que permitan establecer criterios pronós-

ticos y guías terapéuticas más claras, ya que la 

presentación clínica en estos pacientes es muy 
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agresiva, con una rápida progresión sintomática 

y compromiso funcional como lo fue en nuestro 

caso, actualmente la paciente se encuentra en 

control y vigilancia por el servicio de neurología 

y hasta el momento no hay datos de recurrencia 

de la neoplasia. 
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