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Resumen

Los Meningiomas Múltiples (MM) se definen como la aparición de por lo menos dos meningiomas separados espacialmente 
y que ocurren al mismo tiempo, o más de dos meningiomas que crecen secuencialmente desde dos regiones claramente 
diferentes, no necesariamente del mismo subtipo patológico, sin la presencia de Neurofibromatosis. Los MM fueron descritos 
por primera vez en 1889; pero serian Cushing y Eisenhardt en 1938, los primeros en acuñar el término Meningioma y definir 
el significado de los MM o Meningiomatosis. Es una patología con una baja incidencia, generalmente de comportamiento 
benigno y de una presentación clínica variada que depende de la localización del meningioma. Actualmente, no se cuenta 
con una clara descripción fisiopatologica de la enfermedad, sin embargo, se han descrito alteraciones a nivel celular que 
promuven una diseminación clonal en las meninges. Su abordaje se debe realizar de manera múltidisciplinaria, descartando 
principalmente alteraciones de tipo genético. Adicionalmente, es necesario individualizar al paciente al momento de valorar 
el estado clínico y los hallazgos imageneologicos para determinar la necesidad de manejo quirurgico. A continuación se des-
cribe el caso de una paciente femenina de 48 años de edad atendida en el Hospital Universitario Mayor, con antecedente de 
resección de meningioma hace 10 años en región ponto cerebelosa y hace 2 años resección de meningioma en región frontal, 
a quien se le documentan mediante resonancia magnetica MM intracraneales, con estudio para neurofibromatosis negativo. 

Palabras clave: Meningioma, neurofibromatosis.

Abstract

Multiple Meningiomas (MM) are defined as the appearance of at least two spatially separated meningiomas occurring at the 
same time, or more than two meningiomas that grow sequentially from two distinctly different regions, not necessarily from the 
same pathological subtype, without the presence of Neurofibromatosis. The MM were described for the first time in 1889; but 
they would be Cushing and Eisenhardt in 1938, the first to used the term Meningioma and define the meaning of Multiple Me-
ningiomas or Meningiomatosis. This is a pathology with low incidence, generally with benign course and with a varied clinical 
presentation depending on the location of the meningioma. Currently, there is no clear pathophysiological description of the 
disease, however, celular alterations have been described, that promote a clonal dissemination in the meninges. Its approach 
must be carried out in a multidisciplinary manner, discarding mainly genetic disorders. Additionally, it is necessary to indepen-
dently assess the patient’s clinical status and imaging findings to determine the need for surgical management. This is a case 
of a 48-year-old female patient attended at the Hospital Universitario Mayor, with a history of meningioma resection 10 years 
ago in pontocerebellar region and 2 years ago in frontal region, who is documented intracranial MM by magnetic resonance, 
with a negative study for neurofibromatosis.
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Introducción

Los Meningiomas son tumores extra-
xiales, usualmente de comportamiento 
benigno, que pueden desarrollarse a 
partir de células meningoteliales de la 
aracnoides, las granulaciones, el es-
troma de los espacios perivasculares 
y los plexos coroideos3,7,8, que se pre-
sentan de forma aislada y solitaria o en 
múltiples lesiones. Los MM se definen 
como la aparición de por lo menos dos 
Meningiomas separados espacialmen-
te y que ocurren al mismo tiempo, o 
más de dos Meningiomas que crecen 
secuencialmente desde dos regiones 
claramente diferentes, no necesaria-
mente del mismo subtipo patológico, 
sin la presencia de Neurofibromato-
sis2,3,6-8. Los MM fueron descritos ini-
cialmente por Anfirmow y Blumenna 
en 18892,3,8, pero serian Cushing y 
Eisenhardt en 1938, los primeros en 
acuñar el término Meningioma y definir 
el significado de los MM2,7,8. El compor-
tamiento de los MM usalmente es de 
caracter benigno9,11,12, y su crecimiento 
puede demostrar diferentes patrones, 
dentro de los que se incluyen aquellos 
que no crecen, los que presentan un 
crecimiento lineal y los de crecimiento 
exponencial11. La mayoría tienen una 
distribución hemicráneana2,6,7 y sus lo-
calizaciones más comunes son a nivel 
del falx, parasagitales, la convexidad, 
esfenoidales y el surco olfatorio, siendo 
la fosa posterior uno de los lugares me-
nos frecuentes6,7. En el canal espinal, la 
localización más común es la torácica, 
seguida de la cervical y la lumbar6.
Se decide presentar a continuación, un 
caso de una paciente con meningioma-
tosis múltiple con ausencia de neurofi-
bromatosis tipo II.

Caso clínico

Se trata de una mujer de 48 años de 
edad, quien acude al servicio de urgen-
cias de nuestra institución por cuadro 
de cefalea de intensidad en la escala 
análoga visual de 7/10, holocraneal, 
tipo picada, la cual no cede con mane-
jo analgésico, la paciente refiere que 
presenta constantemente episodios de 
cefalea, aproximadamente 3 veces por 
mes pero son controlados con analgé-
sicos. Niega pérdida del estado de con-
ciencia o focalizaciones neurológicas. 
Como antecedente de importancia re-
fiere resección de meningioma a nivel 

del ángulo pontocerebeloso derecho 
hace 10 años y una segunda interven-
ción para resección de meningioma 
frontal derecho hace 2 años, niega al-
gún otro antecedente de importancia. 
Al examen físico, no se encuentran 
alteraciones neurológicas excepto por 
una hipoacusia derecha secuelar.
Ante la presencia de cefalea intensa 
con antecedentes quirúrgicos de im-
portancia, es valorada por el servicio 
de Neurocirugía quienes solicitan una 
resonancia magnética nuclear cere-
bral con contraste (Figura 1). Los ha-
llazgos imagenológicos evidencian 
cambios postoperatorios de craneoto-
mía parasagital anterior derecha y de 
craniectomía suboccipital ipsilateral 
por resección de meningiomas según 
antecedentes, con cambios malácicos 
frontales y cerebelosos subyacentes 
a los defectos de abordaje quirúrgico, 
con evidencia de meningioma en pla-
ca residual retro petroso derecho. A su 
vez se observan múltiples meningio-
mas supra e infratentoriales los cuales 
realzan de manera homogénea con el 
medio de contraste sin caracteristicas 
de edema perilesional, sumados a la 
presencia de masas bilaterales en los 
conductos auditivos internos. A partir 
de los hallazgos imagenelogicos, surge 
la sospecha diagnóstica de meningio-
matosis múltiple vs neurofibromatosis 
tipo II. 
Se decide optimizar el manejo analge-
sico logrando mejoría de la sintomato-
logía de la paciente, se descarta por 
el momento algún tipo de intervención 
neuroquirúrgica ante la ausencia de 
edema perilesional y por considerarse 
que por el momento los meningiomas 
no son la causa de la cefalea tipo ten-
sional por la que consulta la paciente. 
Se solicita valoración al grupo de ge-
nética clínica quienes realizan prueba 
de alteraciones del gen de la neurofi-
bromatosis tipo II (NF2), siendo esta 
negativa.

Discusión 

Los Meningiomas son los tumores ce-
rebrales primarios, no gliales más co-
munes. Corresponden del 13 al 21% 
de todos los tumores intracraneales3-8, 
con una incidencia anual total de 7,8 por 
100.000 individuos, siendo el 90% de 
estos benignos. Un 25% de los casos no 
pueden ser resecados debido a su loca-
lización inaccesible y diseminación5.

La incidencia de la meningiomatosis 
sin Neurofibromatosis, según Cushing 
y Eisenhardt, era del 1 al 2% respecto 
de todos los casos de Meningiomas7. 
Reportes previos a la época de la To-
mografía Computarizada describían 
una frecuencia menor del 3%, acorde a 
la cifra anteriormente descrita; sin em-
bargo, desde la aparición de la Tomo-
grafía Computarizada la frecuencia de 
esta patología se aproxima entre 4.5 a 
10.5%2-8,11,12. Otros autores han descri-
to cifras más elevadas de prevalencia 
entre un rango de 8,2 a 16,9% en se-
ries de autopsias2,4.
Los MM espinales, al igual que la 
presencia de MM en diferentes com-
partimientos neuraxiales es rara, solo 
se han documentado 19 casos en la 
literatura mundial2,6, con una relación 
hombre:mujer de 1:42.
Respecto a las cifras de pacientes 
con Neurofibromatosis tipo II, según 
el estudio de Antinheimo en Finlandia 
que recluto a un total de 1.713.000 
personas, se encontró que 7 (1%) de 
los 823 pacientes con Meningiomas, 
tenían MM asociados a Neurofibroma-
tosis tipo II y 29 (4%) de los 823, tenían 
MM sin una obvia comparecencia de 
Neurofibromatosis tipo II4. Evans et al. 
describió que 8% de los Meningiomas 
Múltiples en pacientes adultos podrían 
estar relacionados con mosaicismos en 
el gen NF24.
Los MM pueden aparecer esporádica-
mente, o crecer en el contexto de la 
Neurofibromatosis tipo II, una enferme-
dad autosomica dominante, secundaria 
a la inactivación del gen NF2 localizado 
en el cromosoma 22q12 u otros tras-
tornos de índole hereditaria, descritos 
como Meningiomas Múltiples Familia-
res11.
No se tiene completa claridad frente a 
la fisipatología de los MM, sin embar-
go, se ha evidenciado el desarrollo de 
tumores de manera independiente a 
partir de eventos transformantes sim-
ples en las células, induciendo una 
diseminación clonal en las meninges, 
formando múltiples tumores relaciona-
dos entre sí6,10,12.
A la hora de evaluar en un paciente los 
posibles factores desencadenantes se 
debe tener en cuenta:
•	 Los trastornos genéticos como la 

Neurofibromatosis tipo II, en la que 
existe una predisposición a la forma-
ción de múltiples tumores benignos 
como schwannomas, meningiomas 
y ependimomas, estando presentes 
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los segundos en casi la mitad de 
pacientes con esta enfermedad4,7. 
Cabe resaltar que los Meningiomas 
esporádicos a menudo tienen muta-
ciones somáticas en el gen NF2, sin 
que el paciente tenga un espectro 
clínico de la enfermedad6. Se ha 
planteado que una vez se presenta 
la mutación en el gen NF2, podría 
ocurrir una diseminación clonal a 
través de las meninges1, como se 
enuncio previamente. Además, 
podrían estar en relación a casos 
de mosaicismo en el gen NF21. Los 
Meningiomas de los pacientes con 
Neurofibromatosis tipo II suelen ser 
más agresivos que los presentados 
por  los casos esporádicos4.

•	 Otros trastornos genéticos en los que 
se han reportado casos de MM son 
el Síndrome de Turner; sin embargo, 
su aparición parecería estar ligada al 

uso de remplazo hormonal en estos 
pacientes, cuyos reportes de pato-
logía enunciaban una alta expresión 
de receptores de progesterona1. 
Adicionalmente, se han descrito con-
diciones familiares con Meningiomas 
Múltiples no asociados a NF24,5, en 
los que se ha encontrado asocia-
ción con alteraciones en la proteína 
DAL-1, del cromosoma 18p11.35. La 
perdida de expresión de NF2 o DAL-
1 se ha demostrado en 92% de los 
Meningiomas esporádicos, con una 
pérdida combinada del 58%5.

•	 Los Meningiomas guardan relación 
con los procesos hormonales de-
bido a que se les han evidenciado 
receptores de estrógeno, proges-
terona y andrógenos en un 80% 
de los casos1,7,8, ocurriendo una 
variación de su tamaño durante la 
fase lútea del ciclo menstrual y el 

embarazo1,3,7,8. Por lo anterior, se 
ha propuesto que los MM pueden 
ocurrir secundariamente a una mul-
ticentricidad inherente de los focos 
dúrales, posiblemente influenciados 
por factores hormonales2. De hecho 
se ha descrito regresión de los MM 
tras cesar la terapia con agonistas 
del estrógeno1.

•	 Se debe evaluar la previa realización 
de radioterapía, debido a que se ha 
evidenciado asociación entre esta 
terapia y la presencia de MM. En 
algunas series de casos como la de 
Harrison, en la que se pretendia des-
cribir la presencia de Meningiomas 
posteriores a radioterapia, publicó 
en sus resultados que el 30% de 
los casos presentados desarrolaban 
MM, incluso a dosis bajas como las 
usadas para el tratamiento de la Tiña 
Capitis8.

Figura 1. Resonancia Nuclear Magnética con contraste, cortes axiales, sagitales y coronales que evidencian lesiones extraxiales múltiples supra e infratento-
riales las cuales realzan de manera homogénea con el medio de contraste.
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La clínica de los pacientes con menin-
giomas múltiples intracraneales se ca-
racteriza por presentar una amplia sin-
tomatología; dependiendo de la locali-
zación de dichas lesiones extraxiales y 
su efecto compresivo sobre la corteza 
cerebral7,8. Sin embargo, el síntoma 
por excelencia en estos pacientes es 
cefalea, seguido de síndromes convul-
sivos8.
Histológicamente cada uno de los tu-
mores puede tener una variante dife-
rente2, pudiéndose observar la ocu-
rrencia de diferentes grados de malig-
nidad en los nódulos en un tercio de los 
MM7. Los tipos histológicos reportados 
incluyen los psamomatosos, fibroblas-
ticos, meningoteliales y transicionales7.
El estudio diagnóstico de elección es la 
resonancia nuclear magnética; carac-
terizándose por comportarse radiológi-
camente similares a los Meningiomas 
aislados, siendo estos lesiones extra-
xiales que realzan uniformemente al 
contraste, la presencia de la cola dural 
y el desencadenamiento de poco o nin-
gún edema perilesional6.
La cirugía es el tratamiento de elec-
ción para los MM, siempre y cuando se 
cumpla que sean Meningiomas sinto-
máticos, o que sean lesiones asintomá-
ticas mayores de 3 cm en tamaño y qui-
rúrgicamente accesibles o que sea una 
lesión sintomática en expansión o con 
edema7,8. Por lo anterior, constituye un 
reto para el neurocirujano la elección 
del tratamiento quirúrgico debido a que 
se deben evaluar las lesiones de forma 

individual y se debe tener en cuenta 
cuál lesión o lesiones se deben remo-
ver inicialmente2,6,7,11. La mera presen-
cia de múltiples lesiones no justifica la 
remoción total de las mismas7,11. En lo 
posible, el objetivo del tratamiento qui-
rúrgico es alcanzar un grado de I o II en 
la clasificación de Simpson8,9. Es nece-
sario tener en cuenta que histológica-
mente cada uno de los tumores podría 
tener una variante especifica6.
Otro tipo de tratamiento que se ha es-
tudiado es la radioterapia y la radioci-
rugía, ya sea como tratamiento inicial 
o como terapia adyuvante a una resec-
ción quirúrgica incompleta; sin embar-
go, el tratamiento con estas opciones 
terapéuticas puede inducir una trans-
formación maligna y desarrollo de tu-
mores adyacentes, particularmente si 
se usa en caso de MM asintomáticos4.
El pronóstico suele ser bueno y algunos 
estudios no han mostrado recurrencia 
en las evaluaciones de seguimiento7. 
La tasa de crecimiento absoluto anual 
de Meningiomas asintomáticos, según 
Nakamura, es de 0,73 a 1,67 cm3 por 
año7. El crecimiento depende según la 
edad7. Otros estudios han encontrado 
tasas de crecimiento de 0,34 a 0,46 cm3 
al año, no obstante, estos resultados 
no tienen una adecuada significancia 
estadística11. Incluso se ha encontrado 
que el número de Meningiomas podría 
no estar asociado con un aumento en 
su tasa de crecimiento; sin embargo, 
al igual que lo anterior, todo ello solo 
deriva de series de casos con tamaños 

de población pequeñas11. Los tumores 
pequeños o asintomáticos pueden ser 
seguidos imagenologicamente cada 6 
a 12 meses, especialmente en mayo-
res de 65 años2,3,6-8. El grado de clasi-
ficación histológica tiene implicaciones 
en la recurrencia y diseminación del 
tumor8.

Conclusiones

La Meningiomatosis Múltiple es una 
entidad rara, poco frecuente; en la cual 
se deben descartar la presencia de sín-
dromes neurocutáneos, principalmente 
la neurofibromatosis tipo II. A su vez, su 
tratamiento quirúrgico se encuentra di-
reccionado ante la presencia de menin-
giomas sintomáticos, o aquellos asinto-
máticos mayores de 3 cm en tamaño y 
quirúrgicamente accesibles, o que sea 
una lesión sintomática en expansión o 
con edema; lo cual constituye un reto 
quirúrgico para el neurocirujano.
Se espera que el caso aquí descrito 
ayude a crear y fortalecer normas de 
atención y abordaje de pacientes con 
meningiomatosis múltiples, así como 
ampliar el posible espectro de manifes-
taciones clínicas de este tipo de patolo-
gías e incentive a un abordaje interdis-
ciplinario, en el que la genética juega 
un rol importante.
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