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RESUMEN

Propdsito: Reportar un caso de Meningioma de la vaina del nervio éptico en

un paciente de 10 afnos de edad, rango de edad poco frecuente para la

presentacion de esta enfermedad.

Métodos: Reporte de caso y revision de la literatura.

Resultados: Paciente masculino de 10 afios de edad con disminucion de

agudeza visual y proptosis progresiva de 1 afio de evoluciéon de ojo derecho,
con edema e hiperemia de nervio 6ptico. El ultrasonido de 6rbita derecha,
muestra una lesién intraconal, irregular y mutilobulada. La tomografia
computada revela una lesién intraconal, bien delimitada y con una densidad
homogénea que no refuerza con contraste. Con estos datos clinicos y
radiolégicos se integrd un diagnéstico presuntivo de tumor de nervio 6ptico. Se
realiza una biopsia excisional con un abordaje transpalpebral, por el reborde
orbitario superior. El estudio histopatolégico confirma un menigioma

meningoteliomatoso de la vaina del nervio éptico.



Conclusion: Si bien en los nifios los MVNO son poco frecuentes, su

presentacion y comportamiento son mas agresivos que en los adultos, por lo
que un diagnéstico y tratamiento temprano son fundamentales, dado el alto

riesgo de invasién a estructuras adyacentes.

PALABRAS CLAVE: Meningioma meningoteliomatoso; Neoplasias de la

vaina del nervio 6ptico; Meningioma intraorbitario; Nifio.



INTRODUCCION

Los tumores del nervio éptico representan aproximadamente 4 % de los
tumores orbitarios, y pueden ocurrir a cualquier edad . Los tumores mas
frecuentes son el glioma de nervio éptico y el meningioma de la vaina del
nervio 6ptico (MVNO). Mientras que los gliomas son una neoplasia benigna que
ocurren principalmente en nifios, los meningiomas son tumores benignos de
lento crecimiento que ocurren con mayor frecuencia en mujeres entre la tercera
a cuarta década de la vida y corresponden a un 30% de los tumores primarios
de nervio éptico y hasta un 5-10% de los tumores orbitarios '?. Los MVNO son
tumores provenientes de las células meningoteliales de las vellosidades
aracnoideas y se pueden desarrollar en cualquier lugar del trayecto del nervio
optico; puede ser unilaterales, bilaterales o multifocales; estos dos ultimos se

relacionan de manera importante a pacientes con neurofibromatosis tipo 2 2.

Los MVNO son poco frecuentes en la edad pediatrica , por lo que no existen
muchos reportes en la literatura **. El propdsito de este estudio es presentar
el caso de un nifio con diagndstico de MVNO y analizar los hallazgos clinicos,
radiolégicos e histopatolégicos, ya que esta neoplasia presenta un

comportamiento clinico mas agresivo en pacientes pediatricos.



REPORTE DE CASO

Se trata de un paciente masculino de 10 afnos de edad que acude a consulta
por disminucién de la agudeza visual en el ojo derecho acompafiada de
proptosis progresiva de 1 afo de evolucion. Dentro de los antecedentes

personales patoldgicos presenta retraso psicomotor.

A la exploracion oftalmoldgica, ojo derecho con capacidad visual de 2/10 y
ojo izquierdo 4/10, con endotropia de 15° Hirshberg en posicion primaria de la
mirada, limitacién a la lateroversién, supra e infraduccion de ojo derecho (fig.
1) y defecto pupilar aferente relativo ojo derecho, ptosis palpebral secundaria a
un aumento de volumen palpebral supero temporal de ojo derecho y
exoftalmometria de 23 y 14 mm de ojo derecho e izquierdo respectivamente.
El segmento anterior de ambos ojos era normal. En la exploracién de fondo de
0jo del ojo derecho, se encontr6 una papila Optica de bordes

irregulares,hiperémica y con presencia de edema.

Figura 1: Fotografia
panoramica paciente donde
podemos observar la proptosis
evidente




Se solicito un ultrasonido orbitario derecho, en donde se describié una lesién
intraconal, irregular y mutilobulada sdlida, de 11.6 mm x 12.6 mm, con
reflectividad interna media, sin datos de vascularidad. En la tomografia
computada (TC) se evidencid, una lesion intraconal, bien delimitada y con una

densidad homogénea que no reforzaba con contraste y sin afectacion de la via

Optica en su porcidn intracerebral. (fig. 2)

Figura 2: Tomografia
computada en corte axial donde
se observa la lesion de
densidad homogenea.

Se realizd una biopsia excisional, encontrandose una lesién con extensas
adherencias al nervio 6ptico y tejido orbitario, bien delimitada, multilobulada,

con un estroma color café y encapsulada.

Histopatolégicamente se describe tejido fibroconectivo denso y fasciculos de
nervio periférico en su espesor, con un infiltrado de células con citoplasma
claro, asi como tejido adiposo maduro bien vascularizado con células
endoteliales y presencia de depédsitos basofilos concéntricos laminares

(cuerpos de Psammoma) (fig. 3, 4)



Figura 3: Corte Histologico
teiido con  hematoxilina-
eosinadode observamos tejido
fibroconectivo  denso  con
infiltrado de células de
citoplasma claro.

Figura 4:  Cuerpos de
Psammoma (depositos basofils
concéntricos laminares.

El diagnéstico histopatolégico fue de Meningioma Meningoteliomatoso de la

vaina del nervio optico.

En el postoperatorio inmediato el paciente presenta una agudeza visual de no
percepcion de luz, plejia de musculos extraoculares completa y lagoftalmos.

Actualmente se encuentra en observacion por el servicio de oncologia.



DISCUSION

Los meningiomas del nervio optico son tumores que frecuentemente se
presentan en la edad adulta, con un promedio de edad de presentacion de 40
afios. En una serie presentada por Dutton ° en donde se incluyeron 256 casos,
solo el 4% de los pacientes fueron menores de 20 afios. Desde 1970, cuando
Walsh reporté el primer caso, en edad pediatrica , hasta el ano 2008, se han

reportado solamente 53 casos en la literatura °.

Existen 15 subtipos histopatolégicos de mengiomas, de los cuales, los mas
frecuentes en edad pediatrica son el transicional, que representa un 54% vy el

meningoteliomatoso en un 38% ’, como es el caso de nuestro paciente.

Los sintomas encontrados con mayor frecuencia son disminucion de agudeza
visual en el 65- 100% de los pacientes, proptosis del 30 al 100%, alteraciones
en los campos visuales hasta en un 80%, y hallazgos clinicos en el nervio
Optico como edema en el 63% o atrofia en el 38 % dependiendo del tiempo de
evolucion; ° lo que coincide ampliamente con la presentacion clinica de nuestro

paciente.

El estudio diagndstico de eleccidon en pacientes con meningiomas del nervio
optico, es la Resonancia Magnética, en la cual, las tumoraciones aparecen
como imagenes hipointensas en T1 e hiperintensa en T2 8. En la tomografia
computada se pueden encontrar lesiones hiperdensas o isodensas con edema
perilesional y/o calcificaciones, que refuerzan posterior a la inyeccion de

contraste . Es importante mencionar, que en nuestro paciente, la lesién



encontrada no presentaba las caracteristicas antes descritas, ya que se trataba
de una lesion con densidad homogenea que no refuerza con contraste.

Varios reportes, han descrito un comportamiento clinico mas agresivo en
comparacion con la presentacion clasica en adultos ° ,por lo tanto se
recomienda la reseccion quirdrgica temprana, debido al mayor riesgo de
diseminacién intraorbitaria, intracanalicular o intraocular °. Debido a la
adherencia a los tejidos subyacentes existe riesgo de complicaciones
postquirdrgicas como disminucién de agudeza visual, alteracién de los
movimientos extraoculares y lagoftalmos, como ocurrié en nuestro paciente. De

manera frecuente, la movilidad y el lagoftalmos se pueden recuperan en un

periodo de aproximadamente 3 meses.

En la revision realizada por Harold, el 88% de los pacientes recibié tratamiento
quirurgico,tres de ellos fueron exenterados y el resto no esta descrito el tipo de
procedimiento utilizado, no reportan ninguna complicacion postquirurgica 1 En
la actualidad la radioterapia estereotactica, o fraccionada ha sido utilizada para
el tratamiento de este tipo de neoplasias, aunque su uso, ha sido limitado en
pacientes pediatricos, debido a los efectos adversos que puede provocar, por lo

que su aplicacion se reserva para el tratamiento de tumores recidivantes'"'2



CONCLUSION

La presentacion de los meningiomas del nervio Optico en los primeros anos de
vida es poco frecuente, por lo tanto, decidimos presentar este caso clinico

para contribuir al estudio de los tumores orbitarios en pacientes pediatricos .

Si bien el abordaje de este tipo de tumores debe ser individualizado, es muy
importante destacar que el comportamiento clinico mas agresivo en la edad
pediatrica, nos obliga a realizar un tratamiento mas agresivo y un manejo

diferente, asi como tomar en cuenta la morbilidad que conlleva la cirugia.

Es importante destacar la posibilidad de complicaciones postquirdrgicas, como
pérdida parcial o total de la agudeza visual y la afectacion de los musculos
extraoculares, ya que son riesgos que deben ser valorados ante la posibilidad
de diseminacion del tumor. Es por esto que consideramos que el manejo

quirurgico es el indicado para este tipo de pacientes.

En el caso presentado destaca la proptosis progresiva y la disminucidon de
agudeza visual de rapida evolucion, aunque los estudios de imagen no
muestran los datos caracteristicos de un meningioma, el comportamiento de
este tumor era mas agresivo al comportamiento clasico de un glioma, por lo

que se decidio la reseccion del tumor.

Es importante destacar que siempre debemos tener en cuenta esta entidad
como un diagndstico diferencial en un tumor dependiente del nervio éptico que

no coincida con la presentacién clasica de un glioma , aun en edad pediatrica.
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