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NOTA CLÍNICA

Introducción

La siderosis superficial difusa del sistema nervioso 
central (SNC) es una infrecuente condición debida 
a depósitos de hemosiderina en las capas subpiales 
del cerebro, cerebelo y médula espinal [1], origina-
dos por sangrado crónico o recurrente en el espacio 
subaracnoideo o intraventricular. A pesar de una bús-
queda exhaustiva, sólo se detecta la fuente de san-
grado en cerca del 50% de los casos [1,2]. La patolo-
gía dural (meningocele, pseudomeningocele, avul-
sión de raíces, etc.) representa el 47%; los tumores 
de fosa posterior y medulares, el 15-35%, y el otro 
grupo etiológico lo constituyen el traumatismo y la 
cirugía intradural [1-4]. Las manifestaciones clíni-
cas asociadas a la siderosis superficial difusa del 
SNC son la sordera neurosensorial, la ataxia cere-
belosa y los signos piramidales [1-3]. En la práctica 
totalidad de los casos publicados con siderosis su-
perficial difusa extensa se refieren estos síntomas; 
sin embargo, la verdadera prevalencia de casos con 
otros síntomas o silentes se desconoce [5,6]. Las se-
cuencias de resonancia magnética (RM) eco de gra-
diente potenciadas en T2 (EG-T2*) [7] y la más re-
ciente de susceptibilidad paramagnética (SWI) [8] 
constituyen las técnicas diagnósticas de elección. 
Estas secuencias de RM hacen posible el diagnósti-

co en vida, previamente sólo reconocido post mor-
tem, y permitirán en un futuro cercano conocer la 
incidencia y otros aspectos clínicos de esta patolo-
gía. Describimos cuatro casos de siderosis superfi-
cial con diferente etiología y evolución clínica. 

Casos clínicos

Caso 1

Varón de 69 años con antecedentes de tabaquismo, 
enfermedad pulmonar obstructiva crónica y enfer-
medad vascular periférica revascularizada. Ingresa 
en agosto de 2012 por episodios breves y recurren-
tes de disartria y déficit sensitivomotor en el hemi-
cuerpo izquierdo. En los seis meses previos presen-
ta presíncopes con el ortostatismo, olvidos puntua-
les y desorientación temporal episódica. En la ex-
ploración neurológica destaca deterioro cognitivo 
(minimental: 19/30) y leve ataxia axial. La RM cra-
neal convencional objetiva pequeña hemorragia 
subaracnoidea subaguda/crónica parietal derecha 
en la secuencia EG-T2*, dos microhemorragias de 
3 y 7 mm en el tálamo izquierdo e ínsula derecha, y 
múltiples lesiones lineales de marcada hiposeñal en 
la convexidad frontoparietal izquierda, compatibles 
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con extensa siderosis superficial (Fig. 1a). Pese a no 
detectar actividad epileptiforme en un electroence-
falograma basal, se comienza tratamiento con leve-
tiracetam ante la sospecha de episodios paroxísti-
cos de naturaleza epiléptica. Al mes ingresa por 
episodios breves de alteración sensitiva en el miem-
bro superior izquierdo. En la exploración f ísica 
destaca leve paresia (4+/5) en el miembro superior 
izquierdo y mayor ataxia. La tomograf ía computa-
rizada (TC) craneal muestra sangrado agudo suba-
racnoideo y hematoma en el lóbulo occipital dere-
cho. La angiograf ía cerebral y la de la médula cervi-
cal son normales. Se establece el diagnóstico de 
probable angiopatía amiloidea. En los casi dos años 
de seguimiento, el paciente desarrolla demencia de 
grado moderado-grave. No se detectan nuevas he-
morragias intracraneales.

Caso 2

Varón de 75 años con antecedentes de tabaquismo, 
dislipemia y vértigo posicional paroxístico benigno, 
en tratamiento con acenocumarol por tromboem-
bolismo pulmonar recurrente secundario a déficit 
de proteína C. Ingresa en junio de 2010 por cefalea 
aguda no traumática, bifrontal intensa y progresiva, 
con fonofobia, fotofobia, náuseas y vómitos, que 
empeora con las maniobras de Valsalva. La explora-
ción objetiva leve aumento de la base de sustenta-
ción. En la TC craneal se observan hematomas sub-
durales crónicos bilaterales sin desplazamiento de 
la línea media, que se trataron de forma conserva-
dora. La RM craneal, secuencia EG-T2*, revela múl-
tiples lesiones de marcada hiposeñal, de predomi-
nio infratentorial (folias cerebelosas y vermis) y 
menos evidentes en las regiones suprasilvianas, su-
gestivas de siderosis superficial difusa (Fig. 1b). El 
estudio se completa con una angiograf ía cerebral, 
que es normal. Se establece el diagnóstico de hema-
toma subdural y siderosis superficial difusa del SNC 
en paciente anticoagulado. En los cuatro años de se-
guimiento sigue asintomático, con exploración neu-
rológica normal.

Caso 3

Varón de 74 años con antecedentes de hipertensión 
arterial y tabaquismo. Consulta en noviembre de 
2009 por 10 episodios (de mayo a agosto de 2009) 
estereotipados de parestesias en la mano derecha 
con extensión al brazo y hemifacies, de 1-2 minutos 
de duración, que remiten sin tratamiento específi-
co. La exploración neurológica es normal. En la RM 
cerebral convencional se objetiva un schwannoma 

del VIII par craneal en el ángulo pontocerebeloso 
izquierdo, y en las secuencias de EG-T2*, múltiples 
imágenes lineales hipointensas en la convexidad de 
ambos hemisferios cerebrales sugestivas de sidero-
sis superficial difusa, sin extensión a la fosa poste-
rior (Fig. 2). La RM medular es normal. Se trata al 
paciente de manera conservadora (sin exéresis del 
tumor) y se establece el diagnóstico de crisis parcia-
les simples secundarias a siderosis superficial difusa 
del SNC, posiblemente debida a schwannoma del 
VIII par craneal. En los cuatro años y medio de se-
guimiento sigue asintomático, sin tratamiento an-
tiepiléptico y con exploración normal. Se constata 
estabilidad radiológica en las sucesivas RM.

Caso 4 

Mujer de 48 años, con antecedentes personales de 
hipertensión arterial, síndrome depresivo y anemia 
ferropénica crónica. Consulta en noviembre 2002, 
a la edad de 38 años, por cefalea holocraneal e hipo
estesia hemicorporal izquierda. La secuencia EG-T2* 
de RM muestra múltiples lesiones hipointensas en 
la convexidad occipital bilateral, en las áreas peri y 

Figura 1. Imágenes de resonancia magnética, secuencia EG-T2*. a) Caso 1: depósitos lineales de hemo-
siderina en la convexidad cerebral y microhemorragias (flechas); b) Caso 2: siderosis superficial en las 
folias cerebelosas de ambos hemisferios y de menor intensidad perisilviana derecha.
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suprasilviana temporofrontales derechas, y más ex-
tensas en la región infratentorial, con afectación de 
folias y vermis cerebeloso, sugestivas de siderosis 
superficial difusa (Fig. 3). La RM medular y la arte-
riograf ía cerebral son normales. En los 11,5 años de 
seguimiento, presenta dos episodios autolimitados 
de hipoestesia faciobraquial, hemiparesia y disar-
tria de dudosa naturaleza orgánica, múltiples caí-
das, déficit visual, hipoacusia y deterioro cognitivo 
con alteración de memoria y ‘lentitud en respues-
tas’ progresivos. En las sucesivas exploraciones no 
se constatan signos patológicos que indiquen pro-
gresión ni déficit. Se realizan seis RM cerebrales 
que no objetivan progresión de la siderosis super
ficial difusa. En 2012 se confirma una hipoacusia 
neurosensorial leve, con potenciales evocados au-
ditivos normales. Los potenciales evocados visuales 
(2011 y 2012) no muestran afectación del nervio 
óptico. La valoración neuropsicológica arroja datos 
incongruentes que sugieren simulación. La norma-
lidad de los estudios complementarios orienta a un 
claro componente no orgánico sobreañadido. No se 
prescribe tratamiento con quelantes del hierro, por 
las dudas sobre la progresión de la enfermedad.

Discusión

En tres de nuestros pacientes se encuentra una pro-
bable fuente de sangrado (casos 1, 2 y 3). Ninguno 
tiene antecedentes quirúrgicos, traumáticos ni pa-
tología dural (meningocele o pseudomeningocele) 
o radicular (avulsión de una raíz o quistes). Los de-
fectos durales constituyen la causa de sangrado sub
aracnoideo recurrente más frecuente, el 47% de los 
casos en algunas series [1]. En el caso 3, el schwan-
noma del VIII par es posiblemente la causa del san-
grado. La ausencia de depósitos de hemosiderina 
en las folias cerebelosas en este caso, dada la locali-
zación del tumor, no permite excluir otra causa 
oculta no detectada; no se puede desechar la posi-
bilidad de cavernomas subcorticales frontal dere-
cho y temporal izquierdo; la forma más redondeada 
de los depósitos de hemosiderina a este nivel lo 
hace posible (Fig. 2). Los tumores cerebrales y espi-
nales representan el 15-35% de las fuentes de san-
grado [1,3,9]. Los ependimomas en general, y el es-
pinal en particular, son las neoplasias más frecuen-
tes. En una revisión reciente de siderosis superficial 
difusa del SNC y tumor cerebral/espinal no interve-
nido, 13 de 26 (50%) son ependimomas, 10 espina-
les. El resto se distribuye entre otros tipos histoló-
gicos: meningiomas, paragangliomas, craneofarin-
giomas, etc. En general, son tumores localizados en 
la fosa posterior y la médula en contacto directo con 
el líquido cefalorraquídeo [3]. 

El primer paciente consulta por episodios recu-
rrentes de déficit focal neurológico relacionados 
anatómicamente con las lesiones de siderosis super-
ficial cortical en la convexidad hemisférica izquier-
da. En este caso, la causa de la siderosis superficial 
difusa del SNC es una angiopatía amiloide cerebral. 
La frecuencia, mecanismo y significado clínico de la 
siderosis superficial difusa en la angiopatía amiloide 
cerebral es motivo de investigaciones recientes. Está 
presente en un 24-26,3% [10,11] y tiene predilección 
por la convexidad hemisférica, a diferencia de la 
predominancia infratentorial (cerebelo, médula) de 
la siderosis superficial difusa ‘clásica’. La siderosis 
superficial cortical en la angiopatía amiloide cere-
bral parece constituir un marcador diagnóstico in-
dependiente y guarda relación significativa con los 
episodios focales neurológicos recurrentes presen-
tes en un 14,5% de estos pacientes [10,12]. 

En el caso 2, la única posible fuente de sangrado 
subaracnoideo y subdural es el tratamiento anticoa-
gulante. La relación entre el tratamiento anticoagu-
lante y la siderosis superficial difusa es especulativa, 
hipotéticamente puede predisponer a un sangrado 
crónico de los vasos leptomeníngeos. Se han comu-

Figura 2. Resonancia magnética cerebral del caso 3. a) T1 con gadolinio: schwannoma del VIII par craneal 
izquierdo (flecha); b) Secuencias EG-T2*: ausencia de siderosis superficial infratentorial; c-f) Siderosis super-
ficial difusa en la convexidad: imágenes más redondeadas de depósitos de hemosiderina en la corteza frontal 
izquierda y temporal derecha (c,d) que no permiten excluir cavernomas subyacentes (cabeza de flechas).
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nicado otros dos casos de siderosis superficial difu-
sa del SNC relacionados con anticoagulación oral y 
sin otra fuente oculta de sangrado [2,13]. 

Sólo en uno de nuestros cuatro casos (25%) no se 
objetiva fuente de sangrado pese a un estudio etio-
lógico exhaustivo. Se sabe que no se encuentra la 
causa en un 50% de los pacientes con siderosis su-
perficial difusa [1,2]. En los casos publicados, la ex-
tensión de los estudios es variable y, en general, diri-
gida según la sospecha clínica [2,4-6,9,14]. Aunque 
no hay un protocolo recomendado para buscar una 
fuente oculta de sangrado, debería incluir al menos 
una RM medular y arteriograf ía cerebral o medular 
si la sospecha de malformación vascular es alta.

Las manifestaciones clínicas en nuestros pacien-
tes son muy variadas. Tres pacientes (casos 1, 3 y 4) 
presentan episodios transitorios de síntomas foca-
les. El comportamiento clínico sugiere un trastorno 
epiléptico en al menos dos pacientes (casos 1 y 3), 
y aura migrañosa o lesión isquémica en el caso 4. 
Como se ha comentado, estos síntomas recurrentes 
muestran en varios estudios de angiopatía amiloide 
cerebral una fuerte asociación independiente con la 
siderosis superficial difusa [10,12]. Se puede espe-
cular la misma relación en la siderosis superficial de 
otra etiología. Los depósitos de hemosiderina pro-
vocarían una disfunción cortical focal, que se tra-
duce en un fenómeno positivo (crisis o aura) o defi-
citario (por isquemia) [15]. Los síntomas se preceden 
por años de sangrado crónico (8-37 años) [1,2,8] y 
suelen comenzar después de los 40 años. Los varo-
nes se afectan tres veces más que las mujeres [2]. 
Nuestros pacientes comienzan con los síntomas 
entre los 38 y 75 años, y tres de ellos son varones. 
Nuestros pacientes no presentan la tríada clásica 
atribuida a la siderosis superficial difusa del SNC: 
hipoacusia neurosensorial (95%), ataxia cerebelosa 
(88%) y afectación piramidal (76%) [3,16,17]. Sólo 
la paciente 4 presenta leve ataxia asociada a hipo
acusia neurosensorial. Aunque en la mayoría de los 
casos publicados se reseña progresión lenta de los 
síntomas [2-6,8,9,16], casos incidentales asintomá-
ticos, diagnosticados por RM o post mortem, son 
conocidos desde las primeras series [17]. Reciente-
mente, un estudio de base poblacional realizado en 
1.062 individuos asintomáticos mayores de 60 años 
que se someten a RM con EG-T2* revela siderosis 
superficial en la convexidad en un 0,7% [18]. Nues-
tros casos evolucionan de forma variable. Uno pro-
gresa a demencia en relación con su patología de 
base, la angiopatía amiloide cerebral. El caso 4 pre-
senta múltiples quejas en los 11,5 años de seguimien-
to sin lograr demostrar progresión clínica y, final-
mente, en el caso 2, la siderosis superficial difusa del 

SNC es un hallazgo incidental sin aparición de sín-
tomas ni signos en cuatro años. 

La secuencia de EG-T2* de RM es la técnica de 
elección para el diagnóstico [7,8]. La SWI es aún más 
sensible para detectar depósitos de hemosiderina y 
otros productos de degradación de la sangre. Aun-
que en la siderosis superficial difusa la experiencia es 
limitada, parece superior a la secuencia EG-T2* con-
vencional en delimitar el grado y extensión de la si-
derosis, y en la detección de microhemorragias y de 
malformaciones vasculares de bajo flujo, como los 
cavernomas [8]. El hallazgo característico son imá-
genes lineales hipointensas que dibujan los surcos, 
folias y médula espinal. Hipotéticamente, la mayor 
afectación cerebelosa y del VIII par craneal se rela-
ciona con la síntesis más acelerada de ferritina en la 
microglía del cerebelo. Sólo en los casos 2 y 4 se obje-
tiva la típica afectación infratentorial predominante.

El tratamiento se basa en dos pilares: la exéresis 
quirúrgica de la fuente de sangrado [1,2], con esta-
bilización clínica en la mayoría, y el tratamiento de 
la siderosis superficial. Se han utilizado corticoides, 
en algún caso con mejoría clínica [19,20], y quelan-
tes del hierro que atraviesan la barrera hematoen-
cefálica, la deferiprona [21,22]. Con ambos fárma-

Figura 3. Resonancia magnética cerebral del caso 4. Secuencias EG-T2*: a) Depósitos de hemosiderina 
con claro predominio infratentorial; b) En la convexidad, tiene distribución predominante en el hemis-
ferio derecho.
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Diffuse superficial siderosis of the central nervous system: four case reports and review of the literature

Introduction. Diffuse superficial siderosis of the central nervous system (CNS) is a rare condition due to hemosiderin deposits 
in the subpial layers of the brain and spinal cord. The source of chronic or recurrent bleeding into the subarachnoid space 
is detected in only 50 % of cases. The most characteristic symptoms are cerebellar ataxia and sensorineural hearing impairment. 
T2-weighted gradient echo magnetic resonance imaging constitutes the diagnostic method of choice.

Case reports. We report four patients of diffuse superficial siderosis of the CNS associated to cerebral amyloid angiopathy, 
oral anticoagulation, schwannoma VIII, and without known source of bleeding in one case. Two patients developed 
cerebellar ataxia, three of them present transient focal neurological episodes, one dementia and, the last one, the diffuse 
superficial siderosis of the CNS is a radiological finding. No clinical progression was observed during follow-up (2-11 years) 
in three of them. The patient with cerebral amyloid angiopathy progresses to dementia. 

Conclusions. Transient focal neurological episodes were the most common symptom in our cases of diffuse superficial 
siderosis of the CNS. The natural history of this condition is not very known and may be regarded as a radiological finding. 

Key words. Central nervous system. Diffuse superficial siderosis.

cos, la experiencia es anecdótica. Levy et al tratan a 
10 pacientes con deferiprona durante 90 días. Cua-
tro que completan el tratamiento mejoran clínica y 
radiológicamente, sin toxicidad hematológica, neu-
rológica o hepática [22]. Ninguno de nuestros pa-
cientes recibe tratamiento por la ausencia de pro-
gresión clínica. Se plantea inicialmente en la pacien-
te 4, pero se desestima al no confirmarse progresión 
clínica ni radiológica. 

En conclusión, la siderosis superficial difusa del 
SNC es una patología infrecuente y probablemente 
infradiagnosticada, asociada a déficit neurológico 
progresivo en muchos pacientes, aunque no se co-
noce bien su evolución natural. Las manifestaciones 
clínicas son más variadas de lo reseñado hasta aho-
ra. La exéresis de la fuente de sangrado es la base 
del tratamiento. La deferiprona puede ser una op-
ción terapéutica si hay progresión clínica pese a ci-
rugía y en pacientes con fuente oculta de sangrado.
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