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Hallazgo incidental de hiperostosis frontal
interna o sindrome de Morgagni asociado

a meningiomas

Incidental finding of frontal internal hyperostosis or Morgagni
syndrome associated with meningiomas

Resumen

La hiperostosis frontal interna consiste en un engrosamiento de la tabla interna del hueso frontal. Normalmente se
encuentra en mujeres post menopausicas. Presentamos un caso de hallazgo autopsico incidental de hiperostosis
frontal interna o sindrome de Morgagni asociado a meningiomas en una mujer postmenopausica.
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Abstract

Hyperostosis frontalis interna is the accretion of bone on the inner table of the frontal bone. It is commonly found in
post-menopausic women. We present an incidental finding of frontal internal hyperostosis or Morgagni syndrome as-

sociated with meningiomas in a post-menopausic woman.

Key words: Skull. Hyperostosis. Forensic pathology. Forensic anthropology.

Introduccion

La etiologia de la hiperostosis frontal interna es des-
conocida pero se considera asociada a los cambios
hormonales menopausicos. Puede ser un hallazgo in-
cidental de autopsia en la que se aprecia un engro-
samiento de la tabla interna frontal y en algunas
ocasiones, como el caso que presentamos, puede
estar asociado con meningiomas.

El interés médico-forense de la hiperostosis frontal in-
terna asi como de los meningiomas calcificados radica
en que su conocimiento puede ayudar en algunos
casos a establecer la causa de muerte, entender y/o
resolver denuncias por mala praxis, ademas de ser un
hallazgo que puede tener valor identificativo tanto en
cadéaveres recientes como en estudios antropolégicos.

Presentacion del caso

Al servicio de patologia forense llegé el caso de una
mujer de 66 afios con antecedentes de hipertensién

arterial, fibromialgia y miastenia gravis diagnosti-
cada 20 afos antes. Seguia tratamiento crénico
antihipertensivo con amlodipino (10 mg/24 h),
furosemida (40 mg/24 h) y losartan postasico
(50 mg/24 h), ansiolitico - antidepresivo con du-
loxetina (30 mg/24 h) e hidorcloruro de amytrip-
tilina (10 mg/24 h), tratamiento para la
osteoporosis con calcifediol (800 mg/24 h) y pro-
teccion gastrica con omeprazol (20 mg/24 h). Una
semana antes del fallecimiento consult6 en ur-
gencias por cuadro catarral que se traté con ci-
profloxacino y carbocisteina con mejoria del
cuadro respiratorio. Dos dias antes de morir con-
sulté nuevamente en el servicio de urgencias ya
que referfa un cuadro de debilidad general que se
atribuy6 al tratamiento antibiético y se indico la
suspensién del mismo. No constaba en su histo-
rial clinico sintomas de cefalea y/o otros sintomas
de focalidad neurolégica.

La paciente muri6 de forma slbita presenciada y su
marido refirié disnea como el tnico sintoma previo a
la muerte.
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Durante la autopsia los hallazgos méas destacables
fueron los siguientes:

Talla de 149 cm, peso de 80 Kg e indice de Masa
Corporal de 36 Kg/m?, que se correspondia con una
obesidad tipo Il. Otros hallazgos destacables del exa-
men externo fueron hirsutismo, cicatriz de toracotomia
media como consecuencia de timectomia para el trata-
miento de la miastenia gravis y edema de extremidades
inferiores. Como signos externos de causa violenta se
encontré un hematoma gltteo derecho reciente compa-
tible con la caida que sufrié durante el periodo perimor-
tal y con la posicién sentada en el suelo en la que se
encontrd durante el acto de levantamiento del cadaver.

Los hallazgos mas relevantes del examen interno fue-
ron hemopericardio coagulado de 200 g, el corazén
pesaba 400 g (peso esperado 320 g) y apreciamos
una rotura de 0,5 cm en la parte anterior media de
ventriculo izquierdo por infarto transmural secundario
a ateromatosis coronaria de los tres vasos, mas mar-
cada en tercio medio de descendente anterior donde
obstruia la luz vascular en mas de un 75%.

En el craneo destacd la presencia de hiperostosis
frontal interna (Fig. 1), menos marcada en la zona
parietal. El grosor del diploe no afectado era de 8
mm mientras que en las zonas de hiperostosis los
grosores eran de entre 1,5 mm a 2,3 mm. Ademas
se encontraron multiples meningiomas calcificados
siguiendo el seno longitudinal superior, la mayoria de
ellos de forma nodular y algunos de ellos de menor
tamafio, espiculados y con forma de placa (Fig. 2). A
nivel cerebral se aprecié una ligera depresion de la su-
perficie de ambos I6bulos frontales.

El resto de hallazgos de autopsia no fueron significa-
tivos y los resultados del estudio analiticos toxicold-
gicos fueron negativos. El estudio histopatolégico
fue concordante con los datos macroscépicos de
hiperostosis frontal interna y los meningiomas eran
psamomatosos calcificados.

Discusion

La interpretacion de los hallazgos de autopsia,
cuando los contrastamos con el historial clinico de la
paciente, orientaron la posibilidad de que el cuadro
catarral diagnosticado y tratado con ciprofloxacino y
carbocisteina podia ser concomitante o haber en-
mascarado una isquemia miocardica que termind
con rotura del infarto transmural.

Ademés tenemos dos entidades como hallazgos in-
cidentales de autopsia: la hiperostosis frontal interna
y la presencia de meningiomas sobre los que centra-
remos la discusion.

Introduccién histérica

La hiperostosis frontal interna fue descrita en el siglo
XVIII por Morgagni! tras apreciar engrosamiento fron-
tal interno en la autopsia de una mujer con obesidad
e hirsutismo.

El término meningioma fue introducido por Cus-
hing en 1922 en relacién con la histogénesis de estos
tumores y las cubiertas meningeas pero afios antes, en
el 1904, Winker describié un meningioma de lo-
calizacién extradural?.

Criterios diagnésticos

La hiperostosis frontal interna consiste en un en-
grosamiento de la tabla interna del hueso frontal.
En medicina forense se detecta durante la autopsia cra-
neal o bien durante el estudio radiolégico-antropoldgico.

En el estudio radiogréfico presenta una mayor den-
sidad del hueso con engrosamiento a nivel frontal
que se compara con la forma de una mariposa, ge-
neralmente asociada a un trastorno de la arquitec-
tura tisular. Se describe en un 5-15% de la
poblacién general y en mujeres menopausicas
entre el 40-60%2, mas raramente en individuos jé-
venes* o en varones con testiculos atréficosS. No
hemos encontrado en nuestra bisqueda bibliogréfica
series de deteccion en autopsia.

La predileccién por la zona frontal puede conside-
rarse relacionada con el aporte sanguineo®.

Encontramos distintas denominaciones segln la aso-
ciacion de la hiperostosis con clinica:

- Sindrome de Stewart Morel: hiperostosis fron-
tal interna, obesidad y alteraciones mentales®.

- Sindrome de Troell-Junet: hiperostosis frontal
interna, acromegalia, gota y diabetes mellitus.

Los menigiomas surgen de las células aracnoideas
de las leptomeninges y son tumores de crecimiento
lento. Constituyen entre el 14-18% de las neopla-
sias intracraneales con una incidencia de 2-3
casos por cada 100.000 habitantes con mayor fre-
cuencia en las mujeres de mediana edad’ y desde
el punto de vista asistencial, la posibilidad de que
un meningioma intradseo simule una metastasis
siempre debe tenerse en cuenta?.

Etiologia

La etiologia de la hiperostosis frontal interna es descono-
cida pero se considera asociada a los cambios hormonales
MEeNopAUSIiCcos y en varones ancianos con hipogona-
dismo®. Se postula también una base genética®!!.
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En cuanto a los meningiomas algunos autores refieren
que se forman como consecuencia del atrapamiento
de las células aracnoideas en las suturas intracranea-
les'?, otros autores consideran un origen embrionario
y en algunos casos se ha documentado un origen trau-
maético'®y conlleva problemas diagndsticos en aque-
llos casos en los que subyace una neoplasia de base!4.

Por tanto, vemos que, como en el caso presentado,
se asocia a mujeres a partir de la edad media, pero
en la autopsia que realizamos no existia neoplasia
de origen extracraneal ni la evidencia en el historial
clinico examinado de antecedentes traumaticos. Los
hallazgos de hirsutismo y obesidad serian concor-
dantes con la descripcién de sindrome de Morgagni.

Diagnéstico diferencial

Como causas de hiperostosis craneal encontramos
el sindrome de Klippel-Trenaunay- Weber, el sin-
drome de Frélich, la enfermedad de Paget, la leontia-
sis Osea, el meningioma, el osteoma endosteal , los
osteofitos asociados al embarazo, el sindrome de
Morgagni y la displasia fibrosa!®'6. Estas entidades
deben centrar el diagnoéstico diferencial con la hipe-
rostosis frontal interna. Para ello pueden ser (tiles
los siguientes criterios:

— El sindrome de Klippel-Trenaunay- Weber, sin-
drome de Frélich y la enfermedad de Paget se
caracterizan por afectar la base del créaneo. La
enfermedad de Paget asi como la acromegalia y
displasia fibrosa afectan el diploe y ectocraneo.

— La leontiasis dsea (o facies leonina) se ven afec-
tados tanto los huesos craneales como los fa-
ciales en fases avanzadas de la lepra.

— Los meningiomas asi como los osteomas indu-
cen a calcificaciones localizadas.

— Los osteofitos asociados al embarazo se locali-
zan en la béveda craneal, mas frecuentes en el
ectocraneo y se encuentran preferentemente en
areas de senos venosos.

— La acromegalia, como trastorno endocrino se-
cundario a la secrecion excesiva de hormona
del crecimiento, afecta a los huesos largos con
un engrosamiento en las zonas de cartilago de
crecimiento ya fusionadas!®.

— Finalmente, el sindrome de Morgagni requiere
la presencia de obesidad y virilismo en asocia-
cién a hiperostosis frontal interna.

Desde una vision antropolégica, en la mayoria de las
ocasiones no se pueden contrastar los hallazgos con
la historia clinica y/o exploraciones complementarias.
Ha sido ampliamente estudiado y llama la atencién

la descripcion de 11 hallazgos de hiperostosis frontal
interna en una serie 37 esqueletos!’y el estudio de
un esqueleto con craneo con caracteristicas mascu-
linas mientras que el resto del mismo era de carac-
teristicas femeninas!®. Hershkovitz realizd un
exhaustivo estudio antropoldgico y clasifico la hipe-
rostosis frontal interna en cuatro tipos de la A a D (de
menor a mayor extension). En los casos avanzados,
Cy D aunque también se apreciaba en menores de 40
afos era mas frecuente a partir de los 60y la frecuen-
cia del tipo D no aumentaba a partir de los 60 afos®.

La deteccién de meningiomas en casos de estudios
antropolégicos no es frecuente ya que su observacion
dependera de que éstos estén calcificados. En el
caso que hemos descrito, si se hubiera estudiado
al cabo de unos afos y siempre desde una perspec-
tiva antropoldgica, hubiéramos apreciado la persis-
tencia de la hiperostosis frontal interna asi como de la
persistencia de meningiomas ya que éstos estaban
calcificados y hubieran resistido el paso del tiempo.

Sintomas asociados

Como responsable de los sintomas de la hiperostosis
frontal interna en la revisién bibliografica apreciamos
que se ha asociado a cefalea migrafosa, vértigo, hir-
sutismo, trastornos menstruales, galactorrea, obesi-
dad, depresion, irritabilidad, fatiga, hemiplejias
transitorias, trastornos auditivos, paralisis de los ner-
vios craneales, debilidad muscular, disfuncién vesti-
bular y epilepsial®. Actualmente se considera la
hiperostosis frontal interna como una condicién inde-
pendiente mas que la forma generalizada de un sin-
drome. La presentacién como metéastasis de
duramadre con hiperostosis de calota es infre-
cuente?®?ly las neoplasias mas frecuentemente aso-
ciadas a esta entidad son las de mama vy
préstata??25. En el cancer de mama es mas fre-
cuente en el lobular infiltrante, mientras que en el
ductal infiltrante las metéstasis son con mayor fre-
cuencia cerebrales?®. El adenocarcinoma de locali-
zacién primaria desconocida es un problema clinico
frecuente. Sin embargo, la presentacién como me-
tastasis en duramadre con hiperostosis de calota es
inusual. Entre las neoplasias que con mayor frecuen-
cia metastatizan a este nivel destacan las de mama
y préstata. En cuanto al cancer de mama, suele aso-
ciarse al subtipo lobular infiltrante que tiende a me-
tastatizar a médula désea y desde ahi infiltra
meninges, a diferencia del ductal infiltrante con pre-
disposicion a producir metastasis en parénquima ce-
rebral. Entre un 80-85% de los casos no se consigue
localizar el tumor primario®®.

Las manifestaciones clinicas de los meningiomas
varian segln la localizacién especifica, pero de
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forma general ocasionan cefalea, crisis convulsivas
en su mayoria focales, hemiparesia, trastornos ocu-
lares, alteraciones de las funciones psiquicas supe-
riores e hipertension endocraneana?’28.

Nos podemos plantear el por qué en los casos de
meningioma se produce una invasién ésea o induc-
cion de hiperostosis como en el caso objeto de estu-
dio. Como hipotesis han surgido explicaciones como
la alteracion vascular del hueso como consecuencia
del tumor o una formacioén osteobléstica del tejido
0seo originada por factores secretores (PDGF, IGF-1,
IGF-2, TGF beta 1 y 2). Heick et al sugirieron que los
hallazgos de hiperostosis podian ser consecuencia
de la actividad enzimatica de la fosfatasa alcalina
que tendria propiedades de osificacion en los me-
ningiomas con hiperostosis?3°. Desconocemos la
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Figura 1.
Engrosamiento de la tabla interna
frontal: hiperostosis frontal interna.

Anexo fotografico

Figura 2.

Meningiomas calcificados nodulares,
algunos de ellos de menor tamano,
espiculados y con forma de placa.
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