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IMAGENES EN MEDICINA

Enferma de 22 años sin antecedentes heredofamiliares de
importancia. Con cuadro clínico caracterizado por
lateropulsión, vértigo, cefalea, hipoacusia bilateral y catara-
tas. El estudio audiométrico reportó hipoacusia superficial
grave bilateral. Los potenciales evocados auditivos mostra-
ron disrupción de la vía auditiva a nivel del Tallo Cerebral.

En la Resonancia Magnética Nuclear de cráneo con-
trastada con Gadolinio se observaron lesiones tumorales
extraxiales hiperintensas bilaterales a nivel del ángulo
pontocerebeloso, que afectan la emergencia de los com-
plejos VII/VIII, la del lado izquierdo más prominente, y
condicionan compresión del tallo cerebral en especial del
puente (figuras 1 y 2).

Con el diagnóstico de Neurinomas vestibulares bilate-
rales la enferma fue sometida a resección microquirúrgica
de las tumoraciones. El reporte histopatológico fue de
Schwanoma.

La neurofibromatosis tipo 2 (NF2) es una enfermedad
autosómica dominante secundaria a mutación del gen
supresor de la NF2 que se encuentra localizado en el
cromosoma 22. Este gen codifica para merlina, proteína
de 595 aminoácidos relacionada con la familia proteica
ezrina-radixina-moesina, que tiene como función unir el
citoesqueleto de actina a las moléculas de la superficie
celular CD 44 y RTK, proceso que modula la movilidad y
la proliferación celular.1,2
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Figura 1. Corte coronal de resonancia magnética nuclear de
cráneo en donde se observan lesiones tumorales extraxiales
bilaterales, hiperintensas, que comprimen el tallo cerebral.

Figura 2. Corte axial de resonancia magnética nuclear de cráneo
en donde se observan lesiones tumorales extraxiales bilaterales,
hiperintensas, a nivel del ángulo pontocerebeloso.
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Neurofibromatosis tipo 2

Se caracteriza por el desarrollo de tumores cutáneos
y del SNC, polineuropatía, mononeuropatía multiplex y
cataratas. Es una enfermedad poco frecuente, la preva-
lencia es de 1/210,000 y en el Reino Unido es de 1/
2,355,000  habitantes.3

Los criterios de Manchester para el diagnóstico son:4

1. Schwanomas vestibulares bilaterales.
2. Historia familiar de NF2, más schwanoma vestibular

unilateral o dos de los siguientes: meningioma, glioma,
neurofibroma, catarata subcapsular posterior.

3. Criterios adicionales:

� Schwanoma vestibular unilateral más dos de los
siguientes: meningioma, glioma, neurofibroma o cata-
rata subcapsular posterior.

� Meningiomas múltiples más schwanoma vestibular
unilateral o glioma, neurofibroma, catarata.

Habitualmente la NF2 se expresa clínicamente a partir
de la tercera década de la vida. Los síntomas otológicos
se presentan en el 75% de los casos como manifestación
inicial e incluyen vértigo, tinitus e hipoacusia.

Las cataratas se observan en el 80% de los enfermos,
en el 20% son la manifestación inicial.5

Los Schwanomas vestibulares son característicos de la
enfermedad, se presentan en el 95% de los casos y general-

mente son bilaterales.5 El mejor examen de gabinete en
términos de precisión diagnostica es la resonancia magné-
tica (RM), la cual debe incluir un rastreo completo craneal y
espinal dada la alta prevalencia de tumoraciones que se
presentan asociadas a la NF2 como son: neurofibromas,
meningiomas, gliomas y ependimomas.5,6 El tratamiento es
mediante resección quirúrgica y/o radioterapia.7

Es importante la asesoría genética ya que al ser una
enfermedad con herencia autosómica dominante tiene un
riesgo de recurrencia de 50% para la descendencia.
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