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Meningocele de Nervio Optico

Presentacion de un caso y revision de la literatura

Francisca Dominguez Dueiias

INTRODUCCION

El engrosamiento del nervio dptico y sus vainas es un hallazgo patolégico
que puede estar causado por distintas entidades neoplésicas y no neopldsicas.
El meningocele de nervio éptico es una dilatacién ectésica primaria del espacio
subaracnoideo que causa un engrosamiento tubular o fusiforme del complejo
nervio optico/meninges a expensas de liquido cefalorraquideo. Es una causa
muy rara de neuropatia éptica compresiva que debe diferenciarse de neoplasias
intrinsecas o metastdsicas.

Hasta ahora, se han reportado en la literatura 32 casos de meningocele
de nervio éptico; el objetivo de este trabajo es presentar un caso adicional
haciendo una revision de las caracteristicas clinicas, ecograficas y radiolégicas
de esta entidad, y diferenciarla de las distintas patologias que pueden

presentarse como una neuropatia dptica compresiva.




ANTECEDENTES

El primer reporte de quiste primaric de las vainas del nervio éptico
(meningocele) fue publicado por W C Bane en 1918; en ese caso, el diagnéstico
fue confirmado por cirugfa, realizindose descompresién y drenaje de liquido
cefalorraquideo, el cual, segiin el reporte, era de caracteristicas normales;. Desde
entonces, esta entidad ha sido descrita por varios autores, quienes le han
denominado de distintas formas: hidrops dptico., ascitis del nervio épticos,
espacio subaracnoideo patolégicoy, higroma quisticos, higroma peri éptico

subdurals, ectasia del nervio éptico,, quiste aracnoideos.s; .

El nombre meningocele fue inicialmente propuesto por Garryty y Forbes,
quienes lo definieron como “dilatacién anormal de las vainas meningeas y
expansion del liquido subaracnoideo que rodea al nervio éptico”;.».

Es una causa rara de neuropatia compresiva y consiste en una coleccién de
liquido en el espacio perineural, que por definicién, debe ser primario, es decir
no asociado a inflamacién, trauma, hipertensién intracraneana, neoplasias o

malformaciones 6rbito-cerebrales.



REPORTE DE CASO

Presentamos el caso de un paciente femenino de 39 afios de
edad sin antecedentes de importancia, que acude a consulta a la
Asociacion para Evitar la Ceguera en México, refiriendo disminucién
de la agudeza visual del ojo derecho de 3 afios de evolucién;
lentamente progresiva. Ademas refiere sensacién de retropulsién en
ojo derecho, y cefaleas ocasionales. Sin antecedentes
heredofamiliares ni personales patoldgicos de importancia. Niega

alergias, tabaquismo y toxicomanias.

A la exploracion oftalmologica, el OD presenté una AV de
cuenta dedos a 4 m, OI 20/20; Refraccién -400 -300 x 30° ODy -
200 x 155° OI. PPM en ortoposicion, movimientos oculares
normales, reflejos pupilares normales. Segmento anterior de AO sin
datos patoldgicos. En polo posterior se encuentra OD con papila
ligeramente hiperémica, de bordes no bien definidos y elevados,
retina aplicada, fondo coroideo, vasos de caracteristicas normales y

vitreo claro rig1 y 2. OI sin datos patolégicos.



Fig 1. A. Foto clinica de polo posterior de ambos ojos. Se observa edema de papila en ojo
derecho.

Fig2. Acercamiento de papila de ambos ojos. Observar la diferencia en ojo derecho. se
observa los hordes elevados y barrados




Se realiza prueba de campos visuales Umbral Completo 30-2 (Humphrey Systems) ,

observandose en ojo derecho un aumento de la mancha ciega y una disminucién de la

sensibilidad periferica ri 3. , 0jo izquierdo dentro de limites normales g ,,
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Se realiza ultrasonido de nervio éptico, reportindose un engrosamiento
importante del nervio 6ptico de ojo derecho, rigsys . En la ecografia estandarizada
modo A encontramos una prueba de los 30° positiva: un didmetro maximo del
complejo nervio/meninges de ojo derecho en posicién primaria de la mirada de
9.18 mm y en abduccién de 6.39 mm. riz ;. Estos hallazgos traducen un
incremento del tamafio del nervio a expensas de liquido perineural; la prueba de
los 30° se considera positiva para liquido subaracnoideo cuando el didmetro del

nervio disminuye en abduccion al menos un 10% (se explica mas adelante).

Figs. Se observa el engrosamiento del nervio 6ptico, en ambos ojos, pero de mas importancia en
ojo derecho




Figé. Ecografia estandarizada modo A de ojo derecho (derecha) y de ojo izquierde (izquierda) en donde se
observa comparativamente el aumento de tamafio de nervio ¢ptico derecho

Fig. 7. Prueba de los 30° positiva: un didmetro maximo del complejo nervio/meninges de ojo derecho en
posicién primaria de la mirada de 9.18 mm y en abducci6n de 6.39 mm.




Para confirmar los hallazgos ecograficos se realiza una RMN, donde se
demuestra el engrosamiento del complejo nervio dptico/meninges derecho de
forma fusiforme por dilatacién de las vainas, con aumento de tamaiio del espacio

subaracnoideo, en ambos 0jos. Figs, oy 10

Fig. 8. Corte axial T1 en donde se observa una dilatacién sacular hipointensa del
espacio subaracnoideo, en ambos nervios pticos. El nervio se observa de caracteristicas
normales, mas hiperintenso gue el llquido, pero menos que ia grasa.



Fig9. Se confirma el aumento de liquido en el espacio perineural en los cortes axiales T2
de la RMN. Se observa que el engrosamiento del complejos nervio/vainas, es a expensas de
liquido: imagen hiperintensa del espacio subaracnoideo en ambos nervios opticos.

Fig 10. En los cortes coronales, se observa la imagen en “bulls eye”, T1 (izq.) imagen hipointensa
perineural, rodeando al nervio de mayor intensidad, T2 (der.) se confirma la dilatacion sacular hiperintensa.

Estos hallazgos radiolégicos son compatibles con el diagndstico de

meningocele de nervio 6ptico bilateral




Para valorar el grado de disfuncién de la funcién visual se solicitan
pruebas de sensibilidad al color y al contraste, las cuales se reportan fuera de lo
normal: a. 15 tonos de Fansworth normal en AO, b. 15 tonos desaturados anormal
en OD y normal en OI, c. tablas de Ishihara anormal en AO, d. tablas para
percepcién del color pseudoisocromaticas normal en AQ, e. anomaloscopio

modificado de Angel normal en ambos ojos, e. sensibilidad al contraste anormal

en AQ. Fig 11
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Fig 11. Pruebas de sensibilidad al contraste alteradas en ambos ojos, mucho mas
importante en ojo derecho.




También se realizan potenciales visuales evocados. Son respuestas
eléctricas cerebrales desencadenadas por la presentacion de un estimulo visual.
Se distinguen del electroencefalograma espontaneo por su momento constante de
aparicion a tiempo fijo respecto de la presentacién del estimulo, y nos pueden
servir para evaluar la funcién de la via visual. En esta prueba se observa una
alteracion leve de la amplitud de las ondas en ambos ojos, mas importante en ojo

derecho, esto nos habla de la presencia de dafio axonal por electrofisiologia. Fig2
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DISCUSION

Los meningoceles del nervio ptico, son una dilatacion sacular ectisica de
las vainas meningeas, que ocasiona una expansion del espacio subaracnoideo y
del liquido cefalorraquideo perineural. Es un tipo de lesién primaria, que a
diferencia de los quistes aracnoideos secundarios no est4 asociada a inflamacién,
trauma o malformaciones vasculares. Ademas debe diferenciarse de las
neoplasias intrinsecas del nervio éptico (como gliomas), de las vainas meningeas
(meningiomas) o de neoplasias orbitarias apicales como hamartomas vasculares,
hemangioendotelioma o enfermedad de Von Hippel- Lindau,,.

a. Fisiopatogenia y consideraciones anatémicas

El origen y la fisiopatogenia de de los meningoceles del nervio dptico se
desconoce, sin embargo es aceptado que la anatomia del complejo nervio
Optico/meninges en la regién del canal Optico, parece tener importancia en la
patogénesis y la historia clinica de los quistes de nervio Optico, ya sean primarios
0 secundarios,s. Parece entonces de importancia una revisién de la anatomia para
entender la etiologia de esta entidad.

El nervio éptico se origina en la confluencia de los axones de las células
ganglionares cuando atraviesan el canal escleral para salir del ojo y termina
anatémicamente cuando estos se juntan con los del otro nervio 6ptico en el
quiasma.

Lo podemos dividir en cuatro segmentos anatémicos:

Intraocular, intraorbitario, intracanalicular e intracraneal. Fig 13.




Fig13. Porciones anatémicas del nervio optico. Flechas negras sefialando el espacio
subaracnoideo

Esta recubierto con tres capas de meninge: duramadre, aracnoides y
piamadre. La capa meningea més externa es la duramadre. Es un tejido
fibrovascular grueso, extensién directa de la esclerética, que esti en contigiidad
inmediata con la periérbita y la capa dural del revestimiento del contenido
intracraneal, La duramadre también se contintia con el canal 6ptico.

La aracnoides es la capa meningea media, es un tejido fibrovascular
delgado, bastante laxo. La capa meningea mas interna es la piamadre, una capa
fuertemente adherida y muy delgada. Las extensiones de la piamadre se
contintian con el propio nervio como tabiques piales y suministran sangre al
segmento intraorbitario e intracraneal. Las células fibroblasticas de los tabiques
piales forman ademés la matriz que atraviesan los axones de las células
ganglionares.

Hay numerosas trabéculas dentro del canal éptico que conectan la duramadre a

la piamadre a través de la aracnoides, lo que reduce el espacio libre de la vaina




del nervio en esta 4rea. Las vellosidades aracnoideas no relacionadas con los
canales de drenaje venoso se proyectan dentro del espacio subdural y sirven
como canal de drenaje para el liquido cefalorraquideo.

El espacio subdural que rodea al nervio es pequefio y no se comunica con
el espacio subdural intracraneal. Sin embargo el espacio subaracnoideo del
nervio si se comunica con el espacio subaracnoideo intracraneal. Fig 14.

En su parte anterior el espacio subaracnoideo del nervio Optico es una
bolsa ciega, justo antes de la papila. La extensién del espacio subaracnoideo
desde el encéfalo a la 6rbita implica que la elevaci6n de la presion intracraneal
puede comprimir el nervio éptico al elevar la presién hidraulica. Hay una presién
apreciable dentro del espacio subaracnoideo, que oscila de 4 a 14 mmHg

normalmente.

Fig 14. Se observa las vainas meningeas y el espacio subaracnoideo.

El liquido cefalorraquideo es producido por los plexos coroideos en los
ventriculos laterales, fluye hacia el tercer ventriculo, en la linea media, y por el

acueducto cerebral hacia el cuarto ventriculo. Desde el cuarto ventriculo, el LCR




fluye a través de los agujeros de Magendie y de Luschka hacia el espacio
subaracnoideo que rodea el cerebro y la médula espinal, asi como a la extensién
orbitaria del espacio subaracnoideo limitado por la vaina del nervio optico. El
LCR es absorbido por las granulaciones aracnoideas hacia el seno sagital superior
adyacente. Existen trabeculaciones entre la vaina del nervio optico y la piamadre,
-como fue mencionado anteriormente-, que varian segin los individuos en su
resistencia a la transmisién del LCR entre el cerebro y la orbita. Las variaciones
en la anatomia de la vaina pueden explicar la marcada asimetria o unilateralidad
del edema de papila 6ptica o la ausencia de edema de papila en personas con
hipertensién intracraneal.
b. Presentacién clinica

El meningocele de nervio 6ptico se presenta clinicamente como una
neuropatia éptica compresiva: el aumento de liquido en el espacio perineural
aumenta la presién dentro del espacio subaracnoideo comprimiendo al nervio.
Esto condiciona dafio axonal, estais del flujo axoplasmico y edema de los axones
preliminares, que al examen de polo posterior lo podemos observar como edema
de papila.

No existen sintomas patognoménicos que nos permitan sospechar un
meningocele de nervio éptico. En una serie reportada por Garrity y Forbes, el
sintoma més comin fue cefalea, presién retro-ocular y disminucion de la
agudeza visual, sin embargo puede cursar asintomético.

La vaina del nervio éptico es inervada por el nervio trigémino y podria ser
que cierto estiramiento de la dura pueda producir estos sintomas como cefalea,

dolor retro-ocular o sensacién de retropulsién.




La disminuci6n de la agudeza visual puede estar relacionada con cambios
refractivos hipermetrépicos y pliegues coroideos; sin embargo la compresién con
el dafio axonal secundario puede ocasionar déficit visual progresivo y disfuncién

del nervio con alteraciones en la sensibilidad al color y contraste.

Los hallazgos en polo posterior dependen del tiempo de evolucién: en
etapas tempranas se puede encontrar un fondo de ojo normal y conforme
evoluciona la compresién, se puede encontrar, elevacién y borramiento leve de
los bordes de la cabeza del nervio, pliegues coroideos, o edema de papila franco,
6 palidez o atrofia papilar,,.

La compresién al nervio éptico por liquido puede generar alteraciones
diversas en el campo visual segtin el grado y la forma de compresién como lo
reportaron Green y Millar.

¢. Asociacién con patologia sistémica.

Se ha encontrado asociacién con neurofibromatosis tipo 1 ;. Ya es bien
sabido que los gliomas se asocian a engrosamiento y distensién de las vainas del
nervio 6ptico, como lo reporté Jakobiec, esto puede crear confusién entre la
hiperplasia aracnoidea asociada con un glioma del nervio 6ptico y un
meningioma como lo describieron Cooling y Zimmerman. Es muy importante por
lo tanto el examen del quiasma, pues hasta ahora no se han encontrado reportes
de glioma bilateral sin involucro del quiasma.

Se ha reportado la asociacién con la enfermedad de Kawasaki sindrome de
nédulo linfoide mucocutaneo. Ohno realizé un estudio prospectivo de 18

pacientes con enfermedad de Kawasaki y encontré papiledema en 2 de ellos,




d. Diagnéstico diferencial

La compresion del nervio ptico es la consecuencia clinica habitual de un
amplio namero de neuropatias épticas. Ademas de los casos obvios como las
neoplasias y los aneurismas, el nervio 6ptico puede también comprimirse por
hipertrofia de los misculos extraoculares, edema o drusas papilares. Sin embargo
los principales diagnésticos diferenciales del meningocele, por su presentacién
clinica van a ser con neoplasias intrinsecas del nervio y de la vaina: meningiomas
y gliomas.,

Meningioma

Los meningiomas de la vaina del nervio 6ptico son una causa de pérdida
visual progresiva y unilateral, més frecuente en mujeres, en la cuarta década de la
vida. Representan en 5% de todos los tumores de la 6rbita y el 1% de todos los
meningiomas ( la mayoria son intracraneales) .,

La triada clasica de hallazgos en los meningiomas de la vaina del NO
consiste en: 1. palidez de la papila, 2. vasos colaterales en la papila (cortocircuitos
optociliares), 3. pérdida visual progresiva..;

El edema de papila en fases iniciales y la pérdida de campo visual por un
meningioma de la vaina del nervio 6ptico bueden tener al inicio un aspecto
similar a una neuropatia éptica isquémica o a una neuritis optica, pero una
disminucién de la visién lenta y continuada es muy indicativa de una neuropatia

dptica compresiva.,,




Las pruebas de imagen pueden demostrar engrosamiento del complejo
nervio/vaina del nervio. ryg 5 La TC de la érbita evidencia reforzamiento de la
vaina que respeta al propio nervio y aparece como una “via de tren” en las

imagenes axiales ,;,

Fig 15. A. Cortocircuitos optociliares. B Corte axial de TAC en donde se observa el
engrosamiento del nervio de forma fusiforme. C, engrosamiento de forma tubular hiperdenso, D
RMN T1, en donde se abserva un engrosamiento del complejo nervio/meninges, de forma
tubular e imagen en via de tren; las flechas sefialan en involuero del hueso esfenoides.

Glioma
Los gliomas del nervio éptico se producen principalmente en nifios; el 75%
de los pacientes lo presentan antes de los 20 afios de edad. La disminucién de la

visién puede ser sintoma de presentacién, pero a menudo la familia puede notar




primero el estrabismo y nistagmo por mal visién. Puede producirse proptosis,
dependiendo de la extension y volumen de la afectacién orbitaria ,g,

Alrededor de la mitad de los gliomas del nervio optico se originan en su
porcion orbitaria, mientras que el resto lo hacen intracranealmente. El 50% de
los pacientes con gliomas del nervio optico tienen neurofibromatosis tipo 1. El
15% de los pacientes con neurofibromatosis tipo T albergan un glioma del
nerviog,

Las pruebas de imagen de los gliomas de la infancia tipicamente revelan
un edema fusiforme del nervio y/o el quiasma. rig 16. La afectacién del quiasma

puede estar asociada con disfuncién endoerina y afectacién hipotalamica ,g.

Fig 16. A. Corte axial de RMN T2 en donde se observa un engrosamiento excresente del nervio
Gptico derecho hiperdenso, imagen tipica de glioma. B. Corte axial de RMN T1 en donde se observa
gliomas bilaterales en un paciente con neurofibromatosis tipo 1. C. Corte coronal en donde se observa sl
engrosamiento hiperintenso, del nervio dptico derecho, de intensidad homogenea; no se observa el espacio
subaracnoideo,




e. Imagenologia

A pesar de que la porcién preliminar del nervio puede ser valorada
clinicamente en el fondo de ojo, el resto no se puede visualizar. La imagenologia
de la porcién orbitaria del nervio optico se ha facilitado con las técnicas de
imagen de alta resolucién y de esta forma ser de gran utilidad para el diagnostico
diferencial de la patologia del nervio optico.

Ecografia

La ecografia estandarizada modo A introducida por Ossoinig es una
técnica bien establecida para el estudio diagnostico de la patologia ocular y
orbitariaz.. Ha demostrado ser una efectiva técnica complementaria para la
imagen de la porcién intraorbitaria del nervio Optico con sensibilidad y
reproducibilidad. Gans y colaboradores reportaron los resultados de un
aplicacion sistematica de esta tecnologia a las diferentes lesiones de nervio Optico
y establecieron criterios diagnésticos para el espectro de tumores, inflamaciones,
infartos, y otras lesiones comunes del nervio optico 1.

Un meningocele puede ser demostrado ecograficamente, por la presencia
de aumento de liquido en el espacio perineural, con la prueba de los 30 © con
ecografia modo A ;5 ; sin embargo se necesita de un experto para realizar e
interpretar la prueba.

Los hallazgos de la ecografia estandarizada modo A han encontrado que el
aumento del liquido subaracnoideo en el nervio éptico ocurre frecuentemente en
trauma, neuritis 6ptica, y aumento de la presién intracraneal, pero no en la

atrofia del nervio éptico, isquemia y tumores ;5 . En la prueba ecogrifica de los




30° modo A, el didmetro maximo del nervio es primero medido en posicién
primaria de la mirada y luego se mide con el ojo en abduccion a 30 °, Esta prueba
asume que cuando el ojo rota, el nervio éptico y sus vainas se hace méas estrecho,
pues se distribuye el liquido subaracnoideo en una superficie mas grande. La
prueba es considerada positiva para liquido subaracnoideo cuando el dismetro
del compelo nervio-vainas disminuye por los menos un 10% en abduccién.
Inicialmente la prueba se hacia con 30° de abduccién, pero después se encontrd
que con abduccién méaxima era mas efectivo 15- La relevancia de esta maniobra es
para distinguir de los engrosamientos del nervio a expensas del liquido el cual va
a ser compresible, de los engrosamientos sélidos no compresibles. En personas
normales esta prueba es negativa, lo cual fue comprobado por Byron Lam y
colaboradores quienes realizaron un estudio en Bascom Palmer Eye Institute,
para conocer la cantidad de liquido subaracnoideo en el nervio optico de sujetos
normales utilizando resonancia magnética. Encontraron que la cantidad de
liquido subaracnoideo en el nervio 6ptico de sujetos normales es variable y no
cambia con las posiciones de la mirada. Encontraron una medida del didmetro
del nervio 6ptico de 2.6 a 3.3 mm y el didmetro del complejo nervio-meninges de
3.9 a 5.2 en personas normales. Esto fue comparable con los estudios ecograficos
modo A, Skalka encontrd una medida del didmetro de nervio en promedio de
3.67mm y del conjunto nervio-meninges de 5.09mm. Ossoinig reporté un
promedio de didmetro pial de 2.95mm y el didmetro dural un rango de 3.8 a
5.3mm g,

Estos hallazgos de la cantidad de liquido subaracnoideo variable en

personas normales, es soportado por Liu y Michon quienes mostraron que la




presioén normal del liquido subaracnoideo en el nervio éptico va de un rango de 4
a 14 mmHg. Ellos atribuyen esta variacién a las diferencias interindividuales de la
presion intracraneal y la resistencia de las trabeculaciones aracnoideas del nervio
optico.

Tomogra ial Computada

Rothfus y colaboradores examinaron grandes series tomograficas de
lesiones de nervio 6ptico. En su analisis de engrosamiento del complejo nervio
dptico vainas estuvo basado en la morfologia del engrosamiento. Distingue tres
distintos tipos de engrosamiento: tubular, fusiforme o excrescente 4

El engrosamiento tubular fue caracteristico del espacio subaracnoideo
patoldgico o meningocele. En cortes coronales se puede mostrar una imagen en

ojo de buey, por la expansi6n del espacio subaracnoideo,,.

Resonancia Magnética Nuclear

La resonancia magnética nuclear es el estudio de eleccin para evaluar las
lesiones del nervio éptico pues la resolucién espacial superior y la habilidad para
obtener imagenes en diferentes proyecciones distinguiendo diferentes tejidos. Sin
embargo se debe interpretar con cautela un engrosamiento del nervio pues este
puede ser un artefacto.

El meningocele aparece como una dilatacién del espacio perineural
ocupado por liquido; el nervio éptico puede aparecer normal o engrosado (bull’s
eyes.

Un meningocele puede ser demostrado con ecografia o radiol6gicamente,

La ecografia es el estudio méas conveniente pero requiere de un experto en la




interpretacion de la prueba. En la préctica general la tomografia y la resonancia

magnética son los métodos de imagen mas usados.

J. Tratamiento

El manejo sugerido por distintos autores incluye evaluacion oftalmolégica,
refraccién, campos visuales y medicién del eje antero-posterior. No se ha
establecido la relacién de esta entidad con la presion intracraneal elevada, sin
embargo se recomienda una puncién lumbar para medir la presién de apertura,
Debido a que la historia natural no esti bien establecida, la intervencién
quirtrgica debe reservarse para los pacientes con pérdida visual.

El tratamiento depende del grado de compresion al nervio, requiriéndose
solo observaci6n en los casos con minimo deterioro visual y seguimiento con
campos visuales y potenciales visuales evocados, para documentar la evolucién.
En los casos con deterioro visual importante es necesaria la descompresién
quirtrgica. El objetivo del manejo es eliminar la presién al nervio optico
removiendo la dura madre y aracnoides, permitiendo el drenaje del liquido

subaracnoideo s, 1.




CONCLUSIONES

En resumen un meningocele de nervio éptico es una dilatacién sacular de
las vainas meningeas. Debe sospecharse por una historia de dolor retrobulbar o
visién borrosa. Objetivamente el anélisis de la orbita es negativo, aunque existan
signos de disfuncién del nervio. Pliegues coroideos y cambios hipermetrépicos en
la refraccién sin proptosis, son sugestivos de meningocele. El examen radiolégico
de eleccién es una resonancia magnética nuclear, con técnicas espaciales para
enfatizar la resolucién espacial alta y la anatomia del nervio 6ptico, donde se
observara el aumento del espacio subaracnoideo a expensas de liquido. El

pronostico visual no se aun atn determinado en la literatura.
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