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Diagnóstico por neuroimagen de Neurofibromatosis tipo 2. Repor-
te de un caso clínico
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Resumen

Abstract

La neurofibromatosis tipo 2, es una patología poco frecuente caracterizada por presentar tumores cerebrales de tipo benigno los cuales 
están centralmente localizados. Debido a que crecen lentamente, éstos pueden estar inertes durante muchos años antes de empezar a 
presentar síntomas. La presencia de schwannomas vestibulares bilaterales o unilaterales, es el patrón médico para diagnosticar la NF2 
acompañándose también de meningioma, glioma y cataratas subcapsulares. Presentamos el caso clínico de una paciente de 80 años de 
sexo femenino que presenta un cuadro clínico de 4 meses de evolución de inicio progresivo, caracterizado por cefalea tipo opresiva en 
región frontal, pérdida paulatina de la audición, tinnitus, dismetría, déficit motor, paraparesias, estados de confusión, acompañados de 
náuseas y vómitos en varias oportunidades. Se realizaron estudios de imágenes donde la TAC reportó masa tumoral frontal izquierda, 
lesión mixta en fosa posterior derecha e hidrocefalia supratentorial con edema transependimario. La RMN reportó imagen compatible 
con meningioma de la fosa cerebral izquierda anterior y neurinoma acústico derecho con importante efecto de masa sobre el tronco 
encefálico y cuarto ventrículo. Se decide realizar la resección de ambos tumores en dos tiempos quirúrgicos; finalmente el examen de 
patología reporta meningioma y schwannoma acústico. 
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Neurofibromatosis type 2 is a pathology characterized by presenting benign cerebral tumors centrally located. Due to slow growing, 
they may be inert for many years before symptoms begin. The presence of bilateral or unilateral vestibular schwannomas, is the patron 
to diagnose NF-2 also see a meningioma, glioma and subcapsular cataracts. We enter the clinical case of a 80 year-old patient, received 
presenting a clinical diagnosis of 4 months of evolution of progressive start, characterized by oppressive migraine in the front-end area, 
progressive lost of the hearing, tinnitus, dysmetria, motor deficit, paraparesias, lost of the memory, states of confusion, accompanied by 
nauseate and vomits in different opportunities. Imaging studies were performed where the TAC reported left frontal tumor, and mixed 
lesion in right posterior fossa, supratentorial hydrocephalus edema reported transependimario and MRI image compatible with menin-
gioma of the left anterior cranial fossa with significant mass effect and right acoustic neuroma with significant mass effect on the brain 
stem and fourth ventricle. It was decided to perform resection of both tumors in two surgical sessions; finally the pathology is confirmed 
compatible with meningioma and acoustic neuroma.
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La neurofibromatosis tipo 2 (NF2) o neurofibromatosis 
central, es una enfermedad autosómica dominante, se-

cundaria a la mutación del gen supresor que se encuentra lo-
calizado en el cromosoma 221,2. Esto produce como resultado 
la disminución de la producción de la proteína merlina, que 
sirve como un supresor tumoral, lo cual provoca una predis-
posición a desarrollar una variedad de tumores del sistema 
nervioso central y periférico. Se calcula que la incidencia de 
NF2 es de 1:30 000–40 000, con una prevalencia de la enfer-
medad aproximada de 1:200 000 individuos3. 

La NF2 se caracteriza por presentar tumores de crecimien-
to lento en el VIII par, los schwannomas vestibulares, los cua-
les, debido a su ubicación y al tipo de células que los compo-
nen presionan y dañan los nervios que circundan. A medida 
que el tumor va aumentando de tamaño puede ir erosionando 
las paredes óseas del conducto auditivo interno, llegando a 
afectar el nervio facial y a otros pares craneales. Éstos ocupan 
el 80 a 90 % de todos los tumores del ángulo pontocerebelo-
so. Se asocia al riesgo de desarrollar otros tipos de tumores 

del sistema nervioso como los schwannomas espinales, que 
crecen dentro de la médula espinal y entre las vértebras, los 
meningioma y finalmente las cataratas subcapsulares4.

Los síntomas iníciales del Schwannoma vestibular incluyen 
tinnitus, hipoacusia y alteración del equilibrio, pudiendo lle-
gar a causar compresión del cerebelo, hidrocefalia y parálisis 
facial3. Los meningiomas se presentan en el 50% de los pacien-
tes, la mayoría de ellos intracraneales y principalmente supra-
tentoriales; los de la órbita provocarán pérdida de visión por 
compresión del nervio óptico y los que se originan en la base 
del cráneo pueden causar neuropatía, compresión cerebral e 
hidrocefalia5.

La afectación ocular en la NF2 representa un 80% de los 
síntomas y se caracteriza por presentar una opacidad subcap-
sular posterior, la cual evoluciona hasta una catarata subcap-
sular, que causa disminución de la agudeza visual uni o bilate-
ral. Finalmente puede existir alteraciones cutáneas presentes 
hasta en un 70% de los pacientes caracterizado por presentar 
placas intradérmicas, más pigmentada que la piel circundante, 
conocidas como manchas café con leche6. El diagnóstico se 
realiza con ayuda de una historia clínica adecuada, examen 
neurológico y pruebas audiológicas como son la audiometría 
tonal, timpanometría4. 

Los estudios de imagen como la Resonancia Magnética 
Nuclear (RMN) y la Tomografía Axial Computarizada (TAC) 
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se consideran como los métodos de elección para el diagnós-
tico de NF2, en especial la RMN con contraste intravenoso de 
Gadolinio que ofrece una alta sensibilidad para la detección 
de tumores cerebrales.

El tratamiento de la NF2 tiene como armas fundamentales 
las distintas modalidades de cirugía, radioterapia; la rehabili-
tación individualizada influye en el pronóstico funcional final. 
El seguimiento clínico y de neuroimagen debe tener como ob-
jetivo el control evolutivo de los tumores y la decisión terapéu-
tica de los mismos3. 

Presentación del caso
Se presenta el caso de una paciente de 80 años, con un 

cuadro clínico de 4 meses de evolución, de inicio progresi-
vo, caracterizado por cefalea tipo opresiva en región frontal, 
pérdida paulatina de la audición, tinnitus, dismetría, déficit 
motor, paraparesias, estados de confusión, acompañados de 
náuseas y vómitos en varias oportunidades. Tiene como an-
tecedente quirúrgico, una cirugía por cataratas subcapsulares 
5 años atrás. Es internada al servicio de neurocirugía con el 
diagnóstico de síndrome vertiginoso.

Se realizan exámenes complementarios de rutina, los cuales 
no muestran alteraciones. La TAC reporta una masa tumoral 
frontal izquierda, una lesión mixta en fosa posterior derecha e 
hidrocefalia supratentorial con edema transependimario (fig. 
1 y 2). La RMN señala una imagen compatible con menin-
gioma de la fosa cerebral izquierda anterior con importante 
efecto de masa sobre la convexidad adyacente, otra imagen 
compatible con neurinoma acústico derecho con importante 
efecto de masa sobre el tronco encefálico y cuarto ventrículo, 
asociado a quiste aracnoidal en fosa posterior derecha, hidro-

cefalia y signos de hipertensión endocraneana secundaria (fig 
3 y 4).

Con estos diagnósticos se decide realizar: craneotomía re-
tro mastoidea derecha y craneotomía pteroidea ampliada, más 
resección tumoral respectivamente (fig. 5). Finalmente, el re-
porte histopatológico concluye que la pieza quirúrgica obteni-
da de la fosa anterior izquierda es compatible con meningio-
ma (variante meningotelial sincitial) y la lesión mixta extraída 
de la fosa posterior derecha es compatible con schwannoma 
acústico patrón Antoni A de crecimiento y pared de quiste 
aracnoideo. 

Se realizaron tomografías de cráneo días después de la in-
tervención y a los 3 meses que demostró la desaparición total 
de las lesiones. 

La evolución de la paciente fue favorable, no cursó con nin-
gún tipo de complicaciones posoperatorias y pudo reanudar 
sus actividades cotidianas. 

Discusión
La NF2 es una enfermedad autosómica dominante, no muy 

bien conocida por el colectivo médico. En la cual, para llegar a 
un buen diagnóstico, debemos de tomar en cuenta los siguien-
tes criterios: tumores del octavo par (nervio vestíbulo coclear) 
bilaterales diagnosticados por técnicas de imágenes apropia-
dos RMN o TAC; historia familiar de NF2 más schwannoma 
vestibular unilateral y, finalmente historia familiar de NF2 
más dos de las siguientes condiciones: glioma; meningioma; 
neurofibroma; catarata subcapsular posterior6-8. En este caso 
la paciente presentó un neurinoma acústico derecho unila-
teral, un meningioma de la fosa cerebral izquierda anterior, 

Figura 1. Tomografía Axial Computarizada: nótese en región frontal iz-
quierda encima de techo orbitario imagen hiperdensa con contornos de-
finidos (42 HU de densidad), con realce al contraste, efecto compresivo so-
bre la línea inter hemisférica, cuerno anterior de ventrículo lateral, imagen 
compatible con Meningioma frontal izquierdo .

Figura 3. Resonancia Magnética en cortes axiales y sagitales. Lesión so-
lida expansiva extra axial con base en la fosa anterior izquierda de la ca-
vidad craneana que mide 37 x 48 x 40 mm, determinado efecto de masa. 
La lesión descrita presenta hipo señal en T1 – T2, se impregna en forma 
homogénea con el contraste presenta bordes bien definidos compatible 
con meningioma 

Figura 4. Resonancia Magnética en cortes axiales y sagitales en la fosa 
posterior ocupando el ángulo pontocerebeloso extendiéndose al con-
ducto auditivo interno masa extra axial de contornos bien definidos que 
presenta baja señal intermedia en T1 e híper señal en T2 sin contraste con 
captación heterogénea intensa del contraste que mide 27 x 30 x25 mm, 
determina importante efecto de masa comprimiendo el bulbo raquídeo 
compatible con neurinoma acústico y quiste aracnoideo.

Figura 2. Tomografía Axial Computadarizada: en fosa posterior derecha se 
observa Hipodensidad con contornos bien definidos con aparente imagen 
discretamente densa redondeada que comprime el tronco cerebral y el IV 
ventrículo, asociado a quiste aracnoideo; dicha masa es compatible con 
Neurinoma Acústico.
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diagnosticados en primera instancia por RMN y TAC. Ade-
más del antecedente quirúrgico de cataratas subscapulares. 
Por lo tanto cumplía con tres criterios para el diagnóstico de 
esta patología.

Entre las características topográficas del meningioma que 
debemos tomar en cuenta son su localización periférica, com-
presión de la sustancia blanca, bordes lisos bien definidos, 
captación de contraste homogéneo y moderado9. Mientras 
que por RMN estas lesiones tienen características más típicas, 
como son fijación de amplia base dural, imágenes en T1 isoin-
tensas o ligeramente hiperintensas con respecto a la sustancia 
gris, captación en T2 isointensas o ligeramente hiperintensas 
con respecto a la sustancia gris10-12 .

Por otro parte, las características del neurinoma acústico 
por RMN más relevantes son: la visualización de imágenes 
ponderadas en T1 con cortes finos bien delimitados con res-
pecto al LCR, estas son iso intensas y discretamente hipo in-
tensas en T1, que se realzan de manera homogénea después 
de administrar el contraste, lo que permite apreciar lesiones 
de pocos milímetros. En imágenes ponderadas en T2, los tu-

mores son hiper intensos y el patrón de señal es heterogéneo 
debido a la composición interna del tumor11,13. 

La RM con gadolinio es considerada como el diagnóstico 
de elección para meningiomas y neurinomas acústicos ya que 
ofrece una sensibilidad de 100%, aún en la localización intra 
canalicular. Mientras la TAC demuestra más alta incidencia 
de calcificaciones no tumorales, no detectados en RMN en 
paciente con NF214,15. 

Aunque la TAC y la RMN son métodos que permiten re-
conocer con precisión las lesiones tumorales y quísticas, es-
pecialmente al utilizarlos conjuntamente, no nos permiten 
asegurar la naturaleza histológica de las mismas15.

Dada la rara incidencia de esta patología en nuestro medio 
y debido al escaso conocimiento teórico del personal médico 
en la sospecha diagnóstica, sumado al costo que representa los 
estudios de neuro imagen (TAC y RMN), creemos necesario 
enfatizar los aspectos referidos al diagnóstico por imagen, ha-
ciendo referencia al caso en cuestión.
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