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Enferma de 22 afios sin antecedentes heredofamiliares de
importancia. Con cuadro clinico caracterizado por
lateropulsion, vértigo, cefalea, hipoacusia bilateral y catara-
tas. El estudio audiométrico reportd hipoacusia superficial
grave bilateral. Los potenciales evocados auditivos mostra-
ron disrupcion de la via auditiva a nivel del Tallo Cerebral.

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

Figura 1. Corte coronal de resonancia magnética nuclear de
craneo en donde se observan lesiones tumorales extraxiales
bilaterales, hiperintensas, que comprimen el tallo cerebral.

Con el diagndstico de Neurinomas vestibulares bilate-
rales la enferma fue sometida a reseccion microquirdrgica
de las tumoraciones. El reporte histopatolégico fue de
Schwanoma.

Laneurofibromatosistipo 2 (NF2) es una enfermedad
autosomica dominante secundaria a mutacion del gen
supresor de la NF2 que se encuentra localizado en el
cromosoma 22. Este gen codifica para merlina, proteina
de 595 aminoacidos relacionada con la familia proteica
ezrina-radixina-moesina, que tiene como funcion unir el
citoesqueleto de actina a las moléculas de la superficie
celular CD 44 y RTK, proceso que modula la movilidad y
la proliferacion celular.’?

Figura 2. Corte axial de resonancia magnética nuclear de craneo
en donde se observan lesiones tumorales extraxiales bilaterales,
hiperintensas, a nivel del angulo pontocerebeloso.

*Jefe de Servicio de la Unidad de Terapia Intensiva Hospital Central Sur de Alta Especialidad. PEMEX. Profesor Titular de Postgrado de Medicina

del Enfermo en Estado Critico UNAM.

**Residentes de segundo afio de Medicina del Enfermo en Estado Critico.
Correspondencia y solicitud de sobretiros: Dr. Raul Carrillo-Esper. Hospital Central Sur de Alta Especialidad. PEMEX. Periférico Sur 4091. Col.
Fuentes del Pedregal. Tel: 5645 1684 Ext. 51155. E-mail: seconcapcma @ mail.medinet.net.mx

Gac Méd Méx Vol. 139 No. 6, 2003

623




Neurofibromatosis tipo 2

Se caracteriza por el desarrollo de tumores cutaneos
y del SNC, polineuropatia, mononeuropatia 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.®

Los criterios de Manchester para el diagndstico son:*

Schwanomas vestibulares bilaterales.

Historia familiar de NF2, mas schwanoma vestibular
unilateral o dos de los siguientes: meningioma, glioma,
neurofibroma, catarata subcapsular posterior.

3. Criterios adicionales:

NN =

= Schwanoma vestibular unilateral mas dos de los
siguientes: meningioma, glioma, neurofibromaocata-
rata subcapsular posterior.

= Meningiomas multiples mas schwanoma vestibular
unilateral o glioma, neurofibroma, catarata.

Habitualmente la NF2 se expresa clinicamente a partir
de la tercera década de la vida. Los sintomas otoldgicos
se presentan en el 75% de los casos como manifestacion
inicial e incluyen vértigo, tinitus e hipoacusia.

Las cataratas se observanen el 80% de los enfermos,
en el 20% son la manifestacion inicial.®

Los Schwanomas vestibulares son caracteristicos de la
enfermedad, se presentan en el 95% de los casos y general-
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mente son bilaterales.® El mejor examen de gabinete en
términos de precision diagnostica es laresonancia 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, gliomasy ependimomas.>¢ Eltratamiento es
mediante reseccidn quirurgica y/o radioterapia.”

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