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CASO CLÍNICO

Resumen clínico

• Mujer 19 años
• Sin antecedentes 
• Perinatales: 

Sin historia de hipoxia
Neurodesarrollo adecuado

• Septiembre 2020:
• Inicia con crisis focal motora

• Flexión de brazo derecho, abducción de 
muñeca y deltoides

• Pérdida de la consciencia
• Crisis tónico-clónica generalizada



CASO CLÍNICO

Resumen clínico

• Se documentan 25 crisis epilépticas de septiembre 
2020 a noviembre 2021

• Tratamiento
• Levetiracetam 1g/día
• Lamotrigina 150-0-150mg
• Oxcarbazepina 1200 mg/día



CASO CLÍNICO

Estudios previos

Neurofisiología
• VideoEEG: Aumento en la excitabilidad en región 

frontal, sin descargas epilépticas
• EEG: Inespecífico

PET-CT
• Hipometabolismo subcortical prefrontal izquierdo



IRM



IRM



DIAGNÓSTICO CLÍNICO

Estudios previos

DISPLASIA CORTICAL 
FOCAL

NEUROCIRUGÍA EN 
DICIEMBRE, 2021



PREGUNTAS
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NEUROPATOLOGÍA



MACROSCOPÍA

2.0 x 1.5 x 1.0 cm
1.8 x 1.1 x 0.6 cm

Superficie de corte 
del fragmento 

mayor

1.0 cm
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ESTUDIOS ESPECIALES

InterpretaciónAnticuerpo

Gliosis cortico-subcorticalGFAP

Positivo en endotelio de vasos hialinizadosCD34

Positivo en axonesMAP2c

Positivo en núcleo neuronalNeuN

Gliosis cortico-subcorticalVimentina

Negativo (0%)Ki-67

Vasos colagenizadosMasson

Fibras reticulares densas en vasos hialinizadosRetículo



¿DIAGNÓSTICO?

1) GANGLIOGLIOMA DESMOPLÁSICO INFANTIL

2) GLIOMA ANGIOCÉNTRICO

3) DISPLASIA CORTICAL FOCAL TIPO 3

4) MENINGIOMA

5) MENINGIOANGIOMATOSIS



DIAGNÓSTICO

- MENINGIOANGIOMATOSIS
- INFARTO ANTIGUO SUBCORTICAL CAVITADO
- GLIOSIS



Blümcke et al. NEJM, 2017

n= 9523 pacientes

36 centros europeos
12 países
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Blümcke et al. NEJM, 2017

• 1er principio de la 
Neuropatología de 
Epilepsia

Lesiones asociadas con epilepsia



Lesiones asociadas con epilepsia

Blümcke et al. NEJM, 2017
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• 1er principio de la 
Neuropatología de 
Epilepsia



• 2do principio de la 
Neuropatología de 
Epilepsia

Tejido cerebral de cirugía de epilepsia
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Tejido cerebral de cirugía de epilepsia

28

Inmunohistoquímica

NeuN
MAP2c
SMI32
GFAP
CD34
Olig2
Ki67
Vimentina
CD68
CD3 



29

Ahora experimentamos 
la transición entre la 
patología celular y 
molecular y de la 

medicina moderna a 
personalizada

¡La etiología importa!

R. Virchow, Berlin (1858)



Revisión

Meningioangiomatosis

¿Neoplasia o hamartoma?



Meningioangiomatosis

Greenfield‘s Neuropathology, 2016
Brain, 1999

• Lesión benigna, focal, poco frecuente de 
leptomenínges y corteza cerebral

• Niños, adolescentes y adultos jóvenes

• Esporádica o asociada con NF2

• Se caracteriza por:
• Proliferación meningovascular cortical
• Proliferación leptomeníngea con calcificaciones

• Lesiones en placa que involucran leptomenínges, 
corteza o ambos



Meningioangiomatosis

Greenfield’s Neuropathology, 9th ed



Meningioangiomatosis

Greenfield‘s Neuropathology, 2016; Practical Surgical Neuropathology, 2019; Brain, 1999

• Forma esporádica: Crisis epilépticas de difícil control (80%)
• Representa el 0.6% de los casos de cirugía de epilepsia

• Forma asociada con NF2: Asintomáticos

Otros órganosSNCProteína y funciónLocalizaciónGen

Hamartomas retinianos,
opacidad del cristalino, 
cataratas, máculas Café-au-
lait leche (raro)

Schwannomas vestibulares 
bilaterales, schwannomas
no vestibulares, 
meningioma, 
meningioangiomatosis, 
ependimoma espinal, 
microhamartomas gliales, 
calcificaciones cerebrales 

Merlina: mediador de 
señalización entre 
membrana celular y 
citoesqueleto de actina

22q12NF2



Pregunta 3

¿Cuál lesión se asocia con neurofibromatosis tipo 2?

1) Neurofibromas

2) Hemangioblastoma

3) Meningioangiomatosis

4) Hamartoma cortical

5) Ganglioglioma desmoplásico infantil

- NF1

- VHL

- NF2

- TSC

- MAPK



Meningioangiomatosis
Forma esporádica

• Lesión única
• Epileptogenicidad proviene de la 

corteza adyacente

Brain, 1999



Meningioangiomatosis

Pacientes (n=207) no. 
(%) [95%IC]

Parámetro

124 (100)Proliferación meningovascular

48 (100)Infiltración al espacio de 
Virchow-Robin

138 (100)Células fusiformes

139 (98.6)[97.2-100.0]Infiltración a sustancia gris

30 (66.7)[55.6-77.8]Infiltración a sustancia blanca

107 (81.7)[74.8-88.3]Calcificaciones

81 (94.2)[90.7-97.7]Cuerpos de psammomma

44 (89.8)[81.6-95.9]Fibrosis

20 (87.0)[78.3-95.7]Microquistes 

88 (100)Gliosis

26 (44.1)[33.9-54-2]Ovillos neurofibrilares

27 (77.1)[65.7-88.6]Neuronas dismórficas
Neurology, 2021

CD34

GFAP

EMA



Brain Pathol, 2006;J Neurol Sci, 2018; J Neuropathol Exp Neurol, 2021

• La forma esporádica y la asociada con 
NF2 son clínica e histológicamente 
distintos

• La forma esporádica no muestra 
características neoplásicas

• La asociación con meningioma favorece 
origen neoplásico 

Lesiones asociadas



Brain Pathol, 2024

n=11 (7 MA / 4 MAM)

• Patrón fibroblástico
• Patrón celular

• Deleción hemicigota de Cr 22q

• Metilación del ADN
• Diferente de meningiomas

pediátricos



Greenfield‘s Neuropathology, 2016
Brain, 1999

• Meningioma
• Diferenciar patrón de invasión

• Ganglioglioma desmoplásico infantil
• Infantes (Quístico)
• Componente fusiforme y primitivo
• Activación de la vía MAPK

• Malformación vascular

Sesión mensual 
Academia Mexicana de 
Neuropatología, A.C.

Meningioangiomatosis

Diagnóstico diferencial



Conclusiones
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Sesión mensual 
Academia Mexicana de 
Neuropatología, A.C.

Caso clínico

En cirugía de epilepsia la etiología 
importa

La meningioangiomatosis es una lesión poco 
frecuente

Puede asociarse con NF2 y meningiomas

Su origen aún no está definido
¿Malformación o neoplasia?
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