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directa de un meningioma leptomeníngeo al parénquima 
cerebral adyacente a través de los espacios de Virchow-
Robin y 4.- alteraciones genéticas en la región del gen 
NF2 (fuerte asociación con NF2).4,13,14

Tanto la MA esporádica como la asociada a NF2 
muestran una predilección por el sexo masculino,13,15,16 
aunque otros autores no refieren un predominio en 
cuanto al género.17 La lesión comúnmente se localiza en 
la corteza cerebral. En los enfermos con MA esporádica 
el lóbulo temporal es el sitio más frecuente, similar al 
caso actual. En la MA asociada a NF2 el lóbulo frontal 
es la localización más común. Se han informado locali-
zaciones infrecuentes como el cuerpo calloso, tercer ven-
trículo, tálamo, tallo cerebral y cerebelo.3,15

La MA aparece hipodensa con realce del contraste 
y calcificación variable en la tomografía axial computa-
rizada (TAC) en aproximadamente el 90% de los casos.16 
Los hallazgos en las IRM son inespecíficos y sugieren 
una malformación vascular (angioma cavernoso) o un 
tumor cerebral (meningioma y glioma de bajo grado 
entre otros). La lesión comúnmente es hipointensa en T1 
e hiperintensa en T2.16 Sun et al.,18 encuentran 3 casos 
de MA con patrones imagenológicos diferentes (sólido 
y quístico); los diagnósticos preoperatorios fueron de 
meningioma, hemangioblastoma y ganglioglioma. La 
presencia de una lesión calcificada en la TAC con anillo 
hipointenso en las IRM ponderadas en T2 son útiles para 

sugerir el diagnóstico de MA.13,15,16 En nuestro caso, a 
pesar de la descripción imagenológica detallada, no se 
valoró la posibilidad de MA.

Macroscópicamente, la lesión es usualmente firme y 
bien delimitada del parénquima cerebral,18 aspecto similar 
al caso que presentamos. Al microscopio óptico se aprecia 
la presencia de vasos sanguíneos pequeños, proliferación 
perivascular de células fusiformes, hialinización así como 
fibrosis y calcificación.4,19 Histológicamente se puede clasi-
ficar en: - predominantemente celular, compuesta por vasos 
de paredes finas rodeados por células meningoteliales 
(celularidad de moderada a alta) que remeda un menin-
gioma o – predominantemente vascular, con vasos sanguí-
neos de paredes gruesas, hialinizadas y calcificados con 
escasa proliferación celular perivascular que impresiona 
una malformación vascular.15 El presente caso se incluye en 
esta última variedad. El perfil inmunohistoquímico ofrece 
positividad de las células fusiformes con la vimentina y 
detección variable con el CD34 y con el EMA.15

La MA puede asociarse con otras lesiones, tales 
como malformación arteriovenosa, oligodendroglioma, 
meningioma, quiste y DCF entre otros.2,6,7,8,9,20,21

La DCF es un tipo de malformación del desarrollo 
cortical (MDC) y causa frecuente de EFR. Histológica-
mente, la DCF se divide en 3 tipos. La tipo I (aislada) 
se caracteriza por una dislaminación cortical, radial (Ia), 
tangencial (Ib) y radial-tangencial (Ic). La variante II 

Figura 3. A. Meningioangiomatosis vascular caracterizada por numerosos vasos sanguíneos de diámetros variables, marcada 
hialinización de sus paredes y ausencia de células meningoteliales alrededor de los vasos (Tricrómica de Masson, 4x). B y C. Cor-
teza cerebral subyacente a la lesión con protrusión de numerosos vasos sanguíneos congestivos (B - Hematoxilina-Eosina, 10x; 
C – Tricrómica de Masson, 10x). D. Tejido cerebral rarefacto cercano a la lesión con marcada gliosis y algunos vasos con paredes 
hialinizadas (GFAP, 20x). E. Corteza cerebral adyacente a la meningioangiomatosis. Se aprecia dislaminación de las capas III y IV 

con formación de microcolumnas perpendicular a la superficie meníngea (rectángulo), (Klüver-Barrera, 20x). F. Laminación corti-
cal anormal de las capas II y III. El rectángulo evidencia 8 neuronas dispuestas verticalmente (microcolumna), (NeuN, 20x).
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(aislada) se identifica por una laminación anormal de la 
corteza y la presencia de neuronas dismórficas (IIa) y 
células balonadas (IIb). La DCF tipo III se asocia a una 
lesión principal, IIIa (esclerosis hipocampal), IIIb (tumor 
glial o glioneuronal), IIIc (malformación vascular) y IIId 
(lesiones adquiridas durante la infancia como encefalitis 
y daño isquémico entre otras).22 La asociación de MA y 
DCF está incluida en la variante tipo IIIc.

En niños con diagnóstico de EFR sometidos a 
cirugía, las MDC son el principal hallazgo histopatoló-
gico (39.3%). Dentro de este grupo, la DCF fue la causa 
más frecuente con el 70.6% de los casos. En la población 
adulta, las MDC ocupan el tercer lugar (19.8%).23

Se desconoce la etiología de la DCF. No obstante 
estudios genéticos y de secuenciación en las muestras 
quirúrgicas han evidenciado mutaciones en la vía mTOR 
(blanco de la rapamicina en mamíferos) en aproximada-
mente el 60% de los casos con DCF.24 En el subtipo IIb 
se ha demostrado un incremento de la ruta de señaliza-
ción mTOR,25 siendo negativo para las MDC ligeras y la 
DCF tipo I.24

En la actualidad se reconocen otras formas de MDC, 
entre las que se mencionan las MDC ligeras asociadas a 
hiperplasia oligodendroglial (MOGHE, de sus siglas en 
inglés) y la DCF tipo II de la parte inferior del surco que 
se localiza fundamentalmente en el lóbulo frontal.26 El 
desarrollo de las neuroimágenes y los estudios genéticos 
han permitido ampliar el diagnóstico de los subtipos de 

DCF, lo que favorece una clasificación clínico-patoló-
gica-molecular, tal es el caso de la DCF tipo IIa con IRM 
positiva y mutación en la línea germinal DEPDC5 o de 
la DCF tipo IIId con IRM positiva y negativo para un 
amplio panel genético (mTOR, AKT1, AKT3, DEPDC5, 
TSC1, TSC2, PIK3CA, PIK3R2, NPRL2, NPRL3, PTEN, 
BRAF y SLC35A2).26

En una extensa revisión de la literatura, Roux et al.9 
refieren 175 pacientes con MA (incluyendo su caso). Del 
total, 109 (62.3%) presentaban EFR y en solo 14 enfermos 
(8%) se diagnosticó DCF. Dos artículos publicados en la 
década del 90 sobre MA han referido alteraciones en la 
neocorteza cercana a la lesión. Whiting et al.27 describen 
un trastorno de la citoarquitectura cortical con neuronas 
morfológicamente anormales. De los 7 casos publicados 
por Wiebe et al.,15 uno presentó numerosas neuronas dis-
plásicas en la corteza adyacente a la lesión. Ambos tra-
bajos hacen una descripción de los hallazgos microscó-
picos sin acuñar el término de DCF. Diferentes autores 
reseñan que la MA y la DCF son lesiones diferentes, pero 
comparten una fisiopatología común. Al ser la DCF un 
tipo de MDC, su asociación con MA apoya la etiología 
del desarrollo en la variante esporádica.2,4,7,9,14

La tabla 1 recoge los 15 casos publicados hasta la 
fecha de MA y DCF así como el presente caso. De los 
16 pacientes, 12 corresponden al sexo masculino con un 
promedio de edad de 14.6 años en el momento del diag-
nóstico. (Tabla 1)
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Tabla 1. Casos reportados en la literatura con diagnóstico de meningioangiomatosis y displasia cortical focal.
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Los estudios neurofisiológicos realizados a 
pacientes con MA esporádica han demostrado que la acti-
vidad epileptogénica puede provenir de la propia lesión, 
de la corteza perilesional o encontrarse en un área ale-
jada a esta.8,15,28 Esto pudiera explicar la persistencia de 
las crisis epilépticas en el postoperatorio de pacientes 
a los que solo se les ha realizado lesionectomía.13 En el 
caso que se presenta, la MA y la corteza cerebral que la 
rodeaba eran epileptogénicas.

La resección quirúrgica total de la lesión es el trata-
miento de elección y curativo en la mayoría de los casos. 
Entre un 43-68% de los casos alcanza una mejoría signi-
ficativa de las crisis posterior a la cirugía. El 70-80% de 
los pacientes mantiene los FAE.18 De los 16 casos reco-
gidos en la tabla 1, el 81.2% está libre de crisis, 7 de ellos 
sin FAE (43.7%).

En conclusión, la MA es una lesión benigna e infre-
cuente. El diagnóstico debe ser descartado en pacientes 
jóvenes con crisis epilépticas intratables a la medicación 
con masa calcificada en las imágenes de TAC y dificul-
tades en caracterizarla en las IRM. Ante la sospecha de 
MA, se recomienda realizar estudios de ECoG intraope-
ratoria por la posible asociación con DCF en la neocor-
teza perilesional lo que pudiera incrementar su incidencia 
y el conocimiento sobre estas dos lesiones. El estudio his-
tológico proporciona el diagnóstico definitivo.
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