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RESUMEN

Introduccion: Los meningiomas son tumores que se originan de las meninges, constituyen
los tumores intracraneales extraaxiales mas comunes, son generalmente benignos y de
crecimiento lento. Se consideran meningiomas mdaltiples cuando un paciente sin
neurofibromatosis tipo 2 presenta mas de un meningioma dentro del Sistema Nervioso
Central independientemente de que se presenten simultdneamente o separados en el tiempo.
Objetivo: Describir aspectos clinicos e imagenoldgicos de meningiomatosis en paciente sin
antecedentes familiares que condicione el desarrollo de la enfermedad.

Presentacion de caso: Paciente femenina, blanca, de 68 afios de edad, con antecedentes de

cardiopatia isquémica e hipertension arterial compensadas, sin antecedentes familiares de
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otras enfermedades. Aproximadamente hace siete meses comenzo a referir debilidad e
inestabilidad para la marcha de curso progresivo, con tendencia a la lateralizacion hacia la
derecha. Estos sintomas se asociaron posteriormente con cefalea opresiva en zona
hemicraneal derecha sin otros elementos clinicos. Los estudios de resonancia magnetica
craneal simple y contrastada comprobaron la presencia de meningiomas multiples cerebrales.
Conclusién: Los estudios imagenolégicos, la edad de presentacidn en ausencia de criterios
y de antecedentes familiares de neurofibromatosis tipo 2 u otra enfermedad genética que
condicione el desarrollo de meningiomatosis, hicieron posible el diagndstico de
meningiomas multiples probablemente esporadicos en la paciente presentada.
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ABSTRACT

Introduction: Meningiomas are tumors that originate from the meninges. These constitute
the most common extra-axial intracranial tumors, generally benign and slow growing.
Multiple meningiomas are considered when a patient without neurofibromatosis type 2 has
more than one meningioma within the central nervous system, regardless of whether they
occur simultaneously or separately in time.

Objective: To describe clinical and imaging aspects of meningiomatosis in a patient with no
family history that determines the development of the disease.

Case report: This the case of a white female patient, 68 years old, with history of
compensated ischemic heart disease and high blood pressure, and no family history of other
diseases. Approximately seven months ago, she began to report progressive weakness and
instability at walking, with tendency to lateralize to the right. These symptoms were
associated with oppressive headache in the right hemicranial zone with no other clinical
elements. Simple and contrasted cranial magnetic resonance imaging confirmed the presence
of multiple brain meningiomas.

Conclusion: The imaging studies, the age of presentation in the absence of criteria and family
history of neurofibromatosis type 2 or another genetic disease that determines the
development of meningiomatosis, made it possible to diagnose multiple, probably sporadic,

meningiomas in the case reported.
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Introduccion

Un meningioma es un tumor que tiene su origen en las meninges, membranas que rodean el
cerebro y la médula espinal. Aunque técnicamente no es un tumor cerebral, se incluye en esta
categoria porque puede comprimir o presionar el cerebro, los nervios y vasos adyacentes.®
Los meningiomas son los tumores intracraneales extraxiales mas comunes, generalmente son
benignos y de crecimiento lento; son mas frecuentes en mujeres que en hombres (2:1). Su
incidencia maxima ocurre en el sexto y el séptimo decenios de la vida. Algunos son de
herencia familiar.®®

Se consideran meningiomas multiples (MM) cuando un paciente sin neurofibromatosis tipo
2 (NF-2) tiene més de un meningioma dentro del Sistema Nervioso Central (SNC);
independientemente de que se presenten simultaneamente o separados en el tiempo. Los
meningiomas multiples se observan solo en 1-9 % de los pacientes, lo que significa que su
ocurrencia es poco comin.®®)

La presencia inusual de este caso llevd a realizar una investigacion cuyo objetivo fue
describir los aspectos clinicos e imagenoldgicos de meningiomas multiples en paciente sin

antecedentes familiares que condicione el desarrollo de esta enfermedad.

Presentacion del caso

Paciente femenina, blanca, de 68 afios de edad, con antecedentes de cardiopatia isquémica e

hipertension arterial compensadas, sin antecedentes familiares de otras enfermedades. En el
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interrogatorio refiere cuadro clinico de siete meses de evolucion aproximadamente, dado por
debilidad e inestabilidad para la marcha de curso progresivo, con tendencia hacia la
lateralizacion a la derecha, se asocié posteriormente cefalea opresiva en zona hemicraneal
derecha sin otros elementos clinicos.

Examen fisico positivo: ataxia postural y de la marcha con aumento de la base de
sustentacion. Dismetria y temblor intencional bilateral de predominio derecho. Nistagmo
horizontal.

Examenes complementarios positivos: resonancia magnetica de craneo simple y contrastada
que comprueba la presencia de multiples lesiones que captan contraste de forma homogénea
ubicadas a nivel parasagital, fonto-parietal izquierdo, angulo ponto cerebeloso bilateral (la
mayor cerebelosa derecha), compatibles con multiples meningiomas (Fig.).

. A-F) multiples lesiones que captan contraste de gadolinio. B-F) lesiones con aspecto de

meningiomas.

Fig. - Resonancia magnética craneal.
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Discusion
La presencia de meningiomas multiples en distintas regiones cerebrales son inusuales, ain
mas en personas que no padecen neurofibromatosis tipo 2, ni tienen antecedentes familiares
de esta enfermedad, tal como en este caso.
La incidencia de la meningiomatosis sin neurofibromatosis es de 1 a 2 %, en relacion con
todos los casos de meningiomas.® Otros estudios documentan la misma situacion.(:¢910.11)
Los meningiomas multiples pueden aparecer esporadicamente o crecer en el contexto de la
neurofiromatosis tipo 2, enfermedad autosémica dominante, secundaria a la inactivacion del
gen NF2 localizado en el cromosoma 22g12 u otros trastornos de indole hereditaria, *21314
que condicionan la existencia de una predisposicion a la formacién de multiples tumores
benignos cerebrales descritos como meningiomas multiples familiares.
Hay dos hipdtesis que muestran el desarrollo de un meningioma multiple. EI primero dice
que ocurre un solo evento transformador y el clon original de células se disemina por las
meninges en la formacion de maltiples tumores relacionados con la clonacién. La segunda
hipotesis sugiere que el tumor surge de forma independiente, lo que ha sido respaldado por
la diferencia histoldgica y citogenética entre los tumores multiples en los mismos pacientes.
(15,16,17,18)
Se ha propuesto que los meningiomas multiples pueden ocurrir secundariamente a una
multicentricidad inherente de los focos durales, posiblemente influenciados por factores
hormonales, asi como por la realizacion de radioterapia previa.(20
La neurofibromatosis tipo 2 es una enfermedad multisistémica autosémica dominante con
una penetrancia aproximadamente de 95 %.
Los sintomas comienzan entre la segunda o tercera década de vida, generalmente. Los
criterios diagnosticos han tenido algunas variaciones a través de los afios en busqueda de una

mayor sensibilidad diagnostica. Incluyen:

Schwannomas vestibulares bilaterales o neurinoma del acustico.
Historia familiar de primer grado de NF2 mas schwannoma unilateral vestibular, o
dos de los siguientes: meningioma, glioma, neurofibroma, schwannoma u opacidad

lenticular subcapsular posterior.
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Schwannoma unilateral vestibular y dos de los siguientes: meningioma, glioma,
neurofibroma, schwannoma u opacidad lenticular subcapsular posterior.

Multiples meningiomas (dos o mas) y schwannoma unilateral vestibular o dos de los
siguientes: meningioma, glioma, neurofibroma, schwannoma u opacidad lenticular

subcapsular posterior.

La paciente que se presenta no cumplid estos criterios, tampoco tuvo lesiones en la piel. Las
actualizaciones de pautas diagnosticas establecen la edad menor de 70 afios para los dos
primeros criterios, la presentacion mas frecuente es en jovenes. 21:22:23.24)

El abordaje terapéutico de los meningiomas multiples no varia del que se aplica en las
lesiones solitarias. La cirugia es el tratamiento mas indicado si la lesion es sintomatica, mayor
de 0,3 cm y quirurgicamente accesible; ademas, teniendo en cuenta factores especificos del
paciente (edad, presencia o ausencia de sintomas, comorbilidades) y factores especificos del
tumor (localizacion, tamafio, las caracteristicas histologicas). En los meningiomas
asintomaticos, la viabilidad de la cirugia debe evaluarse cuidadosamente sobre la base del
control clinico-neuroldgico y por neuroimagenes.®

El uso actual de radiocirugia y farmacoterapia han demostrado mejoria en cuanto al volumen
y progresion de los meningiomas multiples.®27

Es muy probable que la paciente que se presenta sea un caso esporadico de meningiomas
maultiples, pues aun cuando no se pudieron realizar estudios genéticos y, no se logré
identificar en esta paciente criterios clinicos solidos que apoyaran el diagnéstico de una
neurofibromatosis tipo 2 ni otra enfermedad genética; tampoco hubo antecedentes familiares

de estas enfermedades ni de meningiomas.

Conclusiones
Los estudios imagenoldgicos, la edad de presentacion en ausencia de criterios y de
antecedentes familiares de neurofibromatosis tipo 2 u otra enfermedad genética que
condicione el desarrollo de meningiomatosis, hicieron posible el diagndstico de

meningiomas multiples probablemente esporadicos en la paciente presentada.
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