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Siderosis idiopática del sistema 
nervioso central y asociación con atrofia 

óptica e infarto cerebral. Caso clínico

ENRIQUE AQUILAR1, ANDREA PÉREZ2, MARIO RIVERA3,  
INGEBORG PERLWITZa, MICHELLE RIVERAa

Superficial siderosis of the central  
nervous system. Report of one case

Superficial siderosis of the central nervous system is produced by the deposit 
of hemosiderin within the subpial layers of the central nervous system and cen-
tral parts of the cranial nerves, leading to progressive degeneration. We report a 
55-year-old male who consulted for hearing loss and long-standing progressive 
decrease in visual acuity, associated with sudden onset of left hemiparesis. A 
brain CAT scan showed subacute ischemic lesions in the territory of the right 
posterior cerebral artery (thalamus and right subcortical temporal regions), old 
ischemic lesions in the right subcortical occipital regions and cerebellar atrophy. 
A magnetic resonance confirmed the lesions and the presence of superficial 
diffuse siderosis. A cerebrospinal fluid analysis showed slight xanthochromia, 
26 leukocytes/mm3, glucose 51 mg/dL and proteins 1.23 g/L. He was managed 
with aspirin in low doses and statins. His motor function improved and was 
discharged two weeks after admission. 
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La siderosis superficial del sistema nervioso 
central (SSSNC) es una condición que se 
produce por el depósito de hemosiderina 

dentro de las capas subpiales del sistema nervioso 
central y partes centrales de nervios craneales 
llevándolas a una degeneración progresiva1. 
Aunque la SSSNC no es común, estudios pobla-
cionales han reportado una prevalencia de 0,21% 
en población entre 50 a 69 años y de 1,43% en 
mayores de 69 años2. Este depósito anormal de 
hemosiderina ha sido descrito producto de san-
grados al espacio subaracnoideo en forma crónica 
o intermitente secundarios a aneurismas, trau-
mas, tumores o malformaciones arteriovenosas, 
sin embargo hasta en 35% de los casos el origen 
del sangrado crónico o recurrente se desconoce, 
denominándose siderosis superficial idiopática 
del sistema nervioso central (SSISNC)3. Debido 
a sus manifestaciones clínicas inespecíficas y baja 

prevalencia esta condición podría ser subdiag-
nosticada, por lo que presentamos un caso clínico 
con imágenes características. Paciente autoriza, 
por medio de consentimiento informado insti-
tucional, la publicación del escrito.

Presentación del caso

Paciente masculino de 55 años de edad, reco-
lector de algas, sin comorbilidades conocidas, sin 
antecedentes de trauma, hipoacusia de larga data 
sin mayor estudio y disminución progresiva de 
la agudeza visual desde los 25 años de edad, más 
notorio y severo en último año previo a ingreso.  

Consulta en junio de 2020 tras presentar 
durante la madrugada disminución de la fuerza 
del hemicuerpo izquierdo, sin otros síntomas 
asociados. 
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Al examen físico y neurológico de ingreso des-
taca vigil, orientado, sin alteraciones del lenguaje, 
con hipoacusia severa bilateral de características 
sensorioneurales y visión cuenta dedos a 30 cm 
en ambos ojos, con atrofia óptica bilateral, sin 
hemorragia ni exudados en fundoscopia. En lo 
motor   con reflejos vivos, leve aumento tono en 
navaja bilateral, babinski a izquierda, hemiparesia 
braquiocrural izquierda, M3 braquial, M4 crural. 
Cerebelo leve dismetría a derecha y no evaluable a 
izquierda, marcha no evaluable por déficits motor. 
Se le realiza tomografía cerebral (TC) que infor-
ma lesiones isquémicas subagudas en territorio 
de arteria cerebral posterior derecha en tálamo y 
subcorticales temporales derechas, lesiones isqué-
micas antiguas subcorticales occipitales derechas 
y marcada atrofia cerebelosa. 

Serología básica de ingreso con perfil y prue-
bas hepáticas normales. Pruebas de coagulación 
normal. Estudio de líquido cefalorraquídeo 
(LCR) por punción lumbar destaca xantocromía 
leve postcentrifugación, leucocitos 26/mm3 mo-
nonucleares 88%, glucosa 51 mg/d y proteínas 
1,23 g/L, citológico LCR sin células neoplásicas. 

Adenosindeaminasa en LCR < 3 U/L , VDRL en 
LCR-. 

Resonancia y angiorresonancia de encéfalo 
evidencia las lesiones isquémicas descritas y si-
derosis superficial difusa supra e infratentorial 
del SNC (Figura 1a y 1b ). Resonancia magnética 
de columna muestra extensa siderosis superficial 
medular (Figura 2a y 2b) . Se complementa estudio 
vascular con angiografía cerebral convencional 
que descarta aneurismas o malformaciones . Eco-
cardiograma de superficie sin trombos cavitarios, 
tamaño auricular normal, sin lesiones estenóticas 
de importancia en vasos de cuello. 

Evaluación por oftalmología reporta visión 
disminuida bilateral con preservación a 30 cm, 
atrofia óptica bilateral, sin exudados ni hemorragia 
con alteraciones pigmentarias en zona retiniana.  

Se maneja con medidas de neuroprotección 
habitual, bajas dosis de aspirina y altas de estatinas, 
evolucionando con una recuperación clínica mo-
tora respecto al ingreso (M4 braquial, M3 crural), 
Se da de alta a domicilio 2 semanas posterior a su 
ingreso, para continuar su rehabilitación en forma 
ambulatoria. 

Figura 1. A: Secuencia ponderada en T2*, cortes en el plano axial demuestran imágenes lineales hipointensas corticales en 
ambos hemisferios cerebrales de predominio fronto operculares, temporales y cuerpo calloso. B: A nivel infratentorial, en 
secuencia ponderada en T2*, adquisición en el plano axial, muestra imágenes lineales hipointensas sobre la superficie de la 
protuberancia, entre las folias cerebelosas ycuarto ventrículo que expresan el característico depósito de hemosiderina. Demuestra 
también la alta sensibilidad de esta secuencia para detectar productos de degradación de la sangre.
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Discusión

La SSSNC es una entidad descrita hace más de 
100 años nombrada en ese entonces como mela-
nosis cerebral4. Las condiciones necesarias para 
transformar al sistema nervioso central en sideró-
tico incluyen el sangrado crónico o intermitente al 
espacio subaracnoideo, hemolisis con entrada de 
heme a tejidos expuestos, conversión de heme a 
hierro libre, ferritina y hemosiderina provocando 
la consecuente proliferación de microglia e injuria 
neuronal5. No es clara la proporción de pacientes 
que tienen una SSSNC que cursan con síntomas, 
pero cuando estos aparecen habitualmente suelen 
manifestarse con hipoacusia neurosensorial, ataxia 
cerebelosa y signos piramidales, siendo la pérdida 
auditiva neurosensorial el síntoma más común, 
produciendo sordera completa en 1 a 12 años3. 
También se han descrito alteraciones deglutorias, 
anosmia, epilepsia, demencia, anisocoria, ageusia, 
cefalea, lumbago6. No encontramos en la revisión 
realizada, asociación de este trastorno a atrofia 
óptica bilateral ni tampoco con accidente cerebro-
vascular isquémico, lo cual puede corresponder a 
una asociación que no incluye causalidad o ser el 

reflejo de extensión de injuria por siderosis similar 
a la descrita en nervio vestibulococlear, en nervio 
óptico y arterias intracraneales. 

El diagnóstico es clínico y se confirma a través 
de exámenes de laboratorio y neuroimágenes. 
En el estudio de LCR destaca la xantocromía y 
presencia elevada de glóbulos rojos, aumento 
de proteínas, elevada concentraciones de fierro 
y ferritina, sin embargo la mayoría de las veces 
no muestra hallazgos patológicos3,7. Las neuroi-
mágenes apuntan a buscar causas secundarias de 
sangrado al espacio subaracnoideo, además de los 
hallazgos típicos de hipointensidad curvilínea en 
secuencias sensibles a sangre, reflejando el depó-
sito de hemosiderina en capas subpiales en forma 
difusa del sistema nervioso central 8. 

La siderosis cortical puede también ser mani-
festación de otras patologías, como lo es la angio-
patía amiloidea, cuadro degenerativo vascular que 
se manifiesta habitualmente en adultos mayores, 
la cual se puede presentar como hematomas in-
tracerebrales de ubicación atípica, habitualmente 
lobar, o bien con presencia de sangrado cortical 
que se expresa en forma de hemosiderosis en la 
convexidad cerebral9.

Figura 2. A-B: Secuencia T2*, cortes sagitales de cerebro, médula cervical y dorsal demuestran médula de grosor normal, con 
marcada hipointensidad de señal en esta secuencia a nivel supratentorial, infratentorial, cervical y dorsal, hallazgo característico 
de siderosis superficial del SNC.
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Debe considerarse también como diagnóstico 
diferencial el uso de algunos fármacos, como lo 
son los anticoagulantes orales, los cuales tienen 
una correlación con la presencia de hemosidero-
sis por la predisposición a sangrados tenues pero 
crónicos de vasos leptomeníngeos10.

Con respecto al tratamiento de la SSISNC, 
al desconocerse el sitio de sangrado, el abordaje 
quirúrgico no tiene indicación. Por otro lado el 
tratamiento farmacológico con quelantes de fierro 
como diferiprona apuntarían a revertir depósitos 
de hemosiderina sin embargo aún hay poca evi-
dencia que avale estos tratamientos11. 

En este caso el paciente se encuentra postrado, 
con déficit auditivo severo y disminución impor-
tante de la agudeza visual, en seguimiento por 
neurología para evaluar su evolución y opciones 
de tratamiento. 

Conclusión

La SSISNC es una enfermedad infrecuente, 
sin embargo, tiene un cuadro clínico y neuroi-
mágenes características que permiten establecer 
el diagnostico cuando es sospechada. Describimos 
un caso asociado a atrofia óptica e infarto cerebral 
aunque su relación causal debe ser establecida con 
futuros reportes.  
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