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1.- RESUMEN

ANTECEDENTES.- El nervio éptico puede ser infiltrado o comprimido por
una variedad de procesos patologicos diferentes, dentro de los cuales se
identifican las neoplasias, que pueden ser primarias o0 secundarias (1).

OBJETIVOS.- Determinar las caracteristicas clinicas y radiolégicas de los
pacientes con neuropatias Opticas neoplasicas.

PACIENTES Y METODOS.- Mediante un estudio retrospectivo, descriptivo
y observacional fueron incluidos todos los pacientes con patologia neoplasica
compresiva e infiltrativa del nervio éptico, enviados a evaluacioén neurorradiolégica
al Departamento de Neuroimagen provenientes de la Consulta Externa de Neuro-
oftalmologia, durante el periodo de junio del 2008 hasta diciembre del 2009 del
Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia Manuel Velasco Suarez.

RESULTADOS.- Se incluyeron en el andlisis 18 pacientes: 5 hombres y 13
mujeres (en total de 25 ojos afectados). La edad promedio de los pacientes fue de
42.5 +/- 18.4 afios. Se identificd que el 68 % de neuropatias Opticas neoplasicas
presentaron un comportamiento de afeccion predominantemente compresivo. De
manera general, se describieron 14 diagndsticos diferentes, donde se destacan
los 5 meningiomas de la vaina del nervio Optico, dos pacientes con diagnostico de
schwannomas orbitarios y otros 12 diagnésticos con analisis de casos Unicos.

CONCLUSIONES.- El presente trabajo describe por primera vez los
hallazgos clinicos, oftalmolégicos y radiologicos de las neuropatias Opticas
neoplasicas infiltrativas y compresivas de un centro de tercer nivel de atencién en
nuestro pais. Las neuropatias neoplasicas tienen un comportamiento biolégico

principalmente del tipo compresivo.



2.- INTRODUCCION

El nervio oOptico puede ser infiltrado o comprimido por una variedad de
procesos patoldgicos diferentes, como lo son neoplasias, procesos inflamatorios o
infecciosos respectivamente. Las lesiones neoplasicas pueden ser primarias o

secundarias (1).

La subdivision de los espacios orbitarios en cuatro compartimentos,
proporciona ayuda en el diagnéstico diferencial de los espacios afectados:
vascular, inflamatorio o lesiones infiltrativas o compresivas que pueden envolver a

la orbita (2).

Por lo descrito anteriormente, la patologia del nervio Optico es muy
extensa; dado lo anterior en esta investigacion, se describen los hallazgos clinicos
y radioldgicos de la neuropatia Optica tumoral en el Instituto Nacional de
Neurologia y Neurocirugia Manuel Velasco Suarez, durante el periodo de Junio

2008 a Diciembre del 2009.

Existen multiples publicaciones al respecto, sin embargo se desconoce la
casuistica neoplasica del nervio éptico en nuestro pais, por ello el interés en

realizar el presente trabajo de investigacion.



3.- MARCO TEORICO

3.1.- ANATOMIA DEL NERVIO OPTICO

En la porcion anterior de la via Optica, la cabeza del nervio 6ptico se forma
aproximadamente a partir de un millén de axones de las células ganglionares
retinianas. El nervio O6ptico puede dividirse en los segmentos intraocular,
intraorbitario, intracanalicular e intracraneal, midiendo aproximadamente 1mm,

30 mm, 6 mm y 10 mm, respectivamente (3).

Los dos nervios 6pticos se juntan en el quiasma Optico, donde se unen los

axones de la retina nasal (campo temporal) de cada ojo (3).

La subdivision de los espacios orbitarios en cuatro compartimentos,
proporciona ayuda en el diagnostico diferencial de los espacios afectados:
vascular, inflamatorio o lesiones infiltrativas o0 compresivas que pueden envolver a

la orbita (2).

3.2.- SINTOMAS Y SIGNOS CLINICOS

La patologia del nervio éptico tiene diversas formas de presentacion clinica,
dependientes de la causa subyacente, que producen baja visual y defectos en el

campo visual como sintomas cardinales (4).

El modo de inicio depende de la patologia de base: lesiones de crecimiento
lento, compresivas e infiltrativas que conducen a la pérdida visual progresiva;
mientras que la isquemia, lesiones desmielinizantes, trauma, y un aumento
repentino de la presion en la orbita pueden conducir a la pérdida visual rapida. El

tipo de defecto depende de la localizacion de la lesion. Lesiones de la porcién
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intraorbitaria de los nervios Gpticos suelen comenzar con un escotoma central que
puede extenderse hacia la periferia. La compresion del nervio 6ptico a nivel del
apex orbitario puede dar lugar a alteraciones en un sector localizado. La pérdida
de la vision del color puede ser un signo precoz de algunas patologias del nervio

optico, incluyendo desmielinizacién, tumores, y neuropatia téxica (4).

Otros sintomas asociados con la patologia del nervio 6ptico incluyen
proptosis, estrabismo, pardalisis del nervio motor ocular (que puede ser una
caracteristica de los gliomas del nervio 6ptico o de otras lesiones orbitarias y de la
presion intracraneal), cefalea (hipertension intracraneal idiopatica), y la inyeccion

conjuntival (fistula arteriovenosa) (4).

3.3.- NEUROPATIAS OPTICAS COMPRESIVAS E INFILTRATIVAS

El nervio 6ptico puede ser infiltrado por una variedad de procesos
diferentes, tumores primarios y procesos inflamatorios (Tabla 1). Las lesiones mas
comunes que infiltran el nervio Optico son procesos tumorales, inflamatorios o
infecciosos. Los tumores pueden ser primarios o secundarios. Tales procesos
producen tipicamente uno de tres sindromes clinicos: (a) elevacién del disco
optico con evidencia de neuropatia 6ptica, (b) elevacion del disco Optico sin
evidencia de disfuncién del nervio 6ptico, y (c) disco 6ptico aparentemente normal

asociado con evidencia de neuropatia optica (1).



Tabla 1. Principales neuropatias opticas neoplasicas compresivas e infiltrativas.

Compresiva
Neopléasica
Meningioma
Hemangioma

Infiltrativa
Neoplasica
Leucemia
Linfoma
Glioma

3.3.1.- TUMORES PRIMARIOS DEL NERVIO OPTICO

Los tumores primarios mas frecuentes del nervio Optico son gliomas y
meningiomas de la vaina del nervio éptico, el primero es cuatro veces mas
comun. Otros tumores primarios del nervio Optico son raros e incluyen

hemangioblastomas, hemangiopericitomas, meduloepiteliomas, y gangliogliomas

(5).

3.3.1.1.- Gliomas del Nervio Optico

Los gliomas del nervio éptico se encuentran habitualmente en pacientes
entre dos y seis afios de edad, con tres cuartos de los mismos presentandose a la

edad de 10 y el 90% antes de los 20 afios (3).

Los gliomas de la via visual anterior son lesiones orbitarias raras que

ocurren en un 65% de todos los tumores intrinsecos del nervio éptico (6).




El glioma de la via 6ptica, se ve en un 15% a 20% de los individuos con
neurofibromatosis tipo 1 y tiene un favorable curso en la infancia debido a la

enfermedad relativamente benigna (7,8).

Se originan en los astrocitos del nervio Optico y la mayoria de estos

tumores ocurren debajo de los 20 afios, con una incidencia maxima de 2 a 8 afios

(4).

En los nifios, estos tumores tienen una histologia benigna (astrocitomas
pilociticos) y una tasa de crecimiento lenta. El subgrupo de adultos mas raros
tiene una histologia maligna con caracteristicas de un astrocitoma anaplasico o
glioblastoma multiforme y rapidamente puede invadir estructuras adyacentes,

como el hipotalamo o los I6bulos temporales (7).

Los gliomas se pueden presentar en cualquier punto de la via Optica y se
presentan con pérdida de agudeza visual o la visién del color, funcién pupilar

anormal, o proptosis indolora, dependiendo de su ubicacion (7).

La Imagen de Resonancia Magnética (IRM) estd especialmente indicada
para evaluar los gliomas de la via Optica porque muestra claramente el nervio
intracanalicular y el nervio intracraneal prequiasmatico sin artefactos de
estructuras éseas cercanas, y es ideal para demostrar la extension de la porcion
posterior a través del canal 6ptico y dentro del quiasma. El engrosamiento del
nervio oOptico puede diferenciarse facilmente del espacio de Liquido
Cefalorraquideo (LCR) periéptico prominente y de las lesiones tumorales

perineurales. En la mayoria de los casos, los gliomas del nervio éptico son



isointensos respecto a la sustancia blanca normal en las imagenes Spin Eco (SE)
potenciadas en T1 y T2, mientras los espacios de LCR prominentes son de alta
intensidad en las imagenes potenciadas en T2. El realce de los gliomas oOpticos
con contraste Intravenoso (IV) es variable, pero los astrocitomas pilociticos captan
como norma, a pesar de su grado relativamente bajo. Aquellos gliomas del nervio
Optico que son histolégicamente del tipo difuso (infiltrativos) son los que muestran

un realce mas variable (3).

Al evaluar un paciente con sospecha de un glioma de la via Optica se debe
evaluar toda la via visual, ya que una considerable proporcion de estos tumores
afectan al quiasma y las vias retroquiasmaéticas, y frecuentemente se extienden

hasta los cuerpos geniculados laterales (3).

En resumen, los hallazgos por IRM de los gliomas del nervio éptico, se

muestran en la tabla 2 (9).

Tabla 2. Hallazgos por IRM de los gliomas del nervio Gptico.

Secuencia Hallazgos
T1 Isointenso a medianamente hipointenso.
Hipointensidad focal si presenta espacios quisticos.
T2 Es variable, pero tipicamente hiperintenso.
T1 CON CONTRASTE El realce varia de poco a intenso.




3.3.1.2.- Meningiomas de la vaina del Nervio Optico

Los meningiomas son los tumores intracraneales mas comunes y afectan la

orbita en un 0.4 — 1.3% de los casos (10).

Este tipo de patologia se observa con mayor frecuencia en mujeres, entre

las edades de 30 y 50 afios (4).

Estas lesiones pueden surgir principalmente de las porciones intraorbitaria
o intracanalicular de la vaina del nervio Optico, asi como de los tejidos
circundantes. Se localizan con mayor frecuencia fuera de la Orbita, y
secundariamente involucrar la vaina del nervio O6ptico, en sus segmentos

intracanalicular o intraorbitario (11).

La mayoria de los casos son unilaterales, y solo 5% son bilaterales (12).

Los tumores bilaterales se asocian con neurofiboromatosis tipo 2. Las
neoplasias primarias dependientes de la vaina del nervio optico, como lo son los
meningiomas, dependen de las capas celulares de la aracnoides,
secundariamente estos tumores representan una extension intracraneal a través
del segmento intracanalicular del nervio Optico (fisura orbitaria superior, canal

optico y periostio de la orbita) (13).

Estos tumores se presentan con pérdida de vision lenta y progresiva y

proptosis indolora. El oscurecimiento visual transitorio puede ser uno de los



sintomas iniciales. La exploracion oftalmoldégica muestra palidez del disco y

shunts (cortocircuitos) retinocoroideos (13).

Los estudios de IRM muestran engrosamiento fusiforme o excéntrico del

complejo vaina/nervio optico (13, 14).

La IRM muestra tipicamente un nervio 6ptico hipointenso rodeado por tejido
gue realza en anillo fusiforme o globular con extensiones muy finas en la grasa

orbitaria (15,16).

El signo en tranvia es tipico pero no especifico de meningiomas (15).

La evaluacion de la extension y progresion del tumor con imagen es

relevante para el manejo clinico (4).

Los meningiomas de la vaina del nervio Gptico son lentamente progresivos
y no metastatizan, de manera que la observacion sin tratamiento invasivo es una

opcion (17).

Se han descrito los patrones de intensidad de sefial en la IRM para los
meningiomas orbitarios y son ligeramente variables dependiendo del sitio de la
lesion. En una serie, los meningiomas periopticos fueron isointensos respecto al
musculo en las imagenes potenciadas en T1 e isointensos respecto a la grasa
(relativamente de baja intensidad) en las imagenes potenciadas en T2. En
contraste, los meningiomas extraconales intraorbitarios fueron hiperintensos

respecto a la grasa (alta intensidad) en las imagenes potenciadas en T2. Es (til, el



empleo de técnicas de supresion de la grasa para definir la extensién anterior y
posterior de los meningiomas peridpticos. A pesar del hecho de que la IRM no es
sensible para la calcificacion, frecuentemente encontrada en estas lesiones, la
mayoria de los mismos captan con el contraste IV junto con la supresion de la
grasa, la IRM con gadolinio es, claramente, la técnica de imagen mas sensible
para la deteccién del meningioma intraorbitario, independientemente de si es
periéstico o no. Ademas, la imagen Fase Spin Eco (FSE) potenciada en T2 con
supresion de la grasa ha tenido éxito en delinear las anomalias de sefal
intradpticas que pueden encontrarse en presencia de meningiomas alrededor del
nervio optico. Se cree que esta hiperintensidad representa isquemia, la secuela
del propio compromiso vascular del nervio, Yy puede correlacionarse con la

pérdida de vision en estos pacientes (3).

Los cambios éseos secundarios de los meningiomas orbitarios (p.€j.,
ensanchamiento del canal, rotura 6sea, hiperostosis y estrechamiento asociado
del canal) se pueden ver con IRM. La alta intensidad de sefial en las imagenes
potenciadas en T1 de la grasa en la médula 6sea en los bordes de la fisura
orbitaria superior y el canal 6ptico, marcan nitidamente sus limites engrosados o
ensanchados. La hiperostosis, representando infiltracion de tumor real o buena
respuesta blastica a un tumor adyacente, se ve frecuentemente en los
meningiomas de la pared orbitaria y pueden identificarse como un area de
intensidad de sefal alta o intermedia dentro de un area esperada de vacio de
sefal (p.ej., en un area de hueso cortical). Los meningiomas en placa que afectan
a las paredes orbitarias son mas precisamente evaluados con estudios con

contraste y supresion de la grasa (3).
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El clasico signo de realce perineural en via de tren no es especifico, y no

puede usarse aisladamente como diagnéstico para meningioma (3).

Los hallazgos por IRM de los meningiomas de la vaina del nervio 6ptico, se

resumen en la tabla 3 (9).

Tabla 3. Hallazgos por IRM de los meningiomas de la vaina del nervio éptico.

Secuencia Hallazgos
Tl Isointenso en imagenes no contrastadas.
T2 Variable, hiperintenso a hipointenso, dependiendo del grado de
calcificacion.

Aumento del LCR dentro de la vaina nerviosa alrededor del nervio
optico distal = quistes periopticos: es un rasgo caracteristico del
meningioma del nervio Optico; se aprecia mejor en T2 o0 en la
secuencia de recuperacion de inversion.

STIR Similar en apariencia a T2, pero mas visibles.
T1 CON | Realce moderado a marcado.
CONTRASTE Tumor que se demuestra mejor con supresion grasa.

Muestra las “vias de tranvia” tumorales a ambos lados del nervio
optico hipointenso.

3.3.2.- TUMORES SECUNDARIOS DEL NERVIO OPTICO

Los tumores secundarios del Nervio Optico se originan de la diseminacion
contigua de las neoplasias en las estructuras adyacentes, diseminacién a
distancia de metastasis por tumores solidos, o infiltracion por neoplasias

hematopoyéticas (5).
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3.3.2.1.- Invasion directa del nervio 6ptico

El nervio Optico puede ser invadido por tumores intraoculares, como el
retinoblastoma y el melanoma uveal. El retinoblastoma es un tumor intraocular
maligno comun en la infancia y en aproximadamente un tercio de los casos el

nervio optico esta invadido (5).

El melanoma uveal representa el tumor intraocular mas comun en adultos y
puede invadir el nervio Optico, que se ve particularmente con tumores primarios
yuxtapapilares. La invasion del nervio optico puede indicar una subcategoria mas

maligna de los melanomas uveales (5).

La invasion directa del nervio optico por neoplasias intracraneales también

es posible pero menos comun (5).

3.3.2.2.- Metéstasis

La mayoria de las metastasis orbitarias se diseminan al hueso, grasa o
musculo y pueden afectar al nervio éptico por compresion. La infiltracion del
nervio optico comienza infiltrando grasa o musculo. Las metastasis directas al

nervio éptico son raras y generalmente provienen del carcinoma de mama (4).

Las metastasis a la Orbita son relativamente infrecuentes en los estudios de
imagen habituales, y los sitios de afectacién, asi como el origen del tumor

primario, difieren entre nifios y adultos. En el nifio, las metastasis a la orbita son

12



mucho méas comunes que aquellas que afectan al ojo, siendo los tumores
primarios mas frecuentes el neuroblastoma, la leucemia y el sarcoma de Ewing.
En el adulto, hasta el 90% de las metastasis son oculares y solo el 10% de
localizacion retrobulbar. En sélo el 50% de estos pacientes se conoce el origen
del tumor primario, y éstos generalmente son carcinomas pulmonares o
mamarios. En los nifios, las metastasis orbitarias generalmente destruyen las
paredes orbitarias y frecuentemente se extienden subperiésticamente. Aunque la
enfermedad metastasica es generalmente bilateral, las metastasis unilaterales
son frecuentes. Es de particular importancia la metastasis del carcinoma escirro
mamario, que cursa con marcada fibrosis y asocia enoftalmos, lo que es una pista

para el diagnéstico (3).

Los sintomas de la enfermedad metastasica orbitaria incluyen un comienzo
brusco de la proptosis, oftalmoplejia y dolor, habitualmente simulando los signos
de presentacién del seudotumor inflamatorio. Las metastasis pueden mostrar una
marcada hipersefial comparada con la grasa en las secuencias potenciadas en
T2, mientras que las lesiones inflamatorias benignas pueden ser isointensas o

minimamente hiperintensas (3).

Sin embargo, algunas lesiones retrobulbares malignas no se pueden
distinguir del seudotumor solo por su intensidad de sefial. El mieloma que afecta a
la 6rbita puede aparecer como de baja intensidad (isointenso respecto a la grasa)

en las imagenes potenciadas en T2 como en linfoma y el neuroblastoma (3).
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Otro tumor frecuente que metastatiza en la oOrbita es el carcinoma de
préstata, siendo su sitio favorito el ala mayor del esfenoides, frecuentemente
produciendo grandes masas intraorbitarias y reaccion Osea esclerdtica. La

enfermedad blastica metastasica es generalmente hipointensa en las IRM (3).

3.3.3.- SCHWANNOMAS ORBITARIOS

Los Schwannomas orbitarios son raros y ocurren en un 1%-6% de todos

los tumores orbitarios (18).

Es un tumor de la edad adulta, se presenta habitualmente entre 20 y 79

afios de edad (19).

Es un tumor benigno que surge a partir de células de Schwann de los

nervios periféricos (20).

Puede desarrollarse a cualquier edad y no hay predileccién por género.
Cabezay cuello es una de las localizaciones mas frecuentes. Los tejidos oculares
rara vez se afectan, ocasionalmente los Schwannomas surgen en la érbita, y con

poca frecuencia en el tracto uveal, conjuntiva o esclera (20).

El tumor suele ser solitario, de superficie lisa, de crecimiento lento y

generalmente asintomatico (20), o puede producir proptosis cuando crece (21).
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Una combinacion variable de sintomas y signos pueden estar presentes
debido al origen y localizacion variable del tumor en la 6rbita. El desplazamiento
del globo ocular esta relacionado con el sitio de la masa tumoral. La mayoria de
los Schwannomas surgen de las ramas de cualquiera de los nervios supraorbitario
0 supratroclear y por lo tanto producir desplazamiento hacia abajo del globo. Con
menos frecuencia, el tumor puede surgir del nervio infraorbitario y producir
desplazamiento hacia arriba del globo. Los tumores mas grandes pueden producir
diplopia, en particular, cuando surgen de la porcion orbitaria del tercero, cuarto o
sexto nervios craneales. La presentacion clinica de las lesiones, cerca del apex

orbitario puede simular neuritis retrobulbar (19).

El crecimiento del tumor puede causar compresion del nervio 6ptico con

papiledema o atrofia 6ptica (19).

El diagnéstico solo puede hacerse con certeza con examen histopatolégico

(21).

3.3.4.- HEMANGIOMA ORBITARIO Y LINFANGIOMA

Los tumores vasculares y las malformaciones estan entre las causas mas

frecuentes de exoftalmos. Los tres tumores vasculares mas frecuentes en la orbita

son el hemangioma cavernoso tipo adulto, el hemangioma capital tipo pediatrico y

el linfangioma (3).
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La tumoracién retrobulbar mas frecuente en el adulto, excluyendo el
seudotumor inflamatorio y el linfoma, es el hemangioma cavernoso. Se presenta
mas habitualmente en mujeres jovenes o de mediana edad y se caracteriza por
un exoftalmos indoloro muy lentamente progresivo. Estas lesiones son casi
siempre intraconales. Los hemangiomas cavernosos se componen de canales
vasculares grandes tapizados por endotelio con cantidades variables de tejido
fibroso y por una céapsula fibrosa. Dado que el flujo sanguineo en los espacios
vasculares es generalmente estacionario, se observa habitualmente trombosis
(sin embargo, raramente se aprecia en los estudios de Tomografia

Computarizada (TC) o IRM) (3).

La apariencia por IRM de los hemangiomas cavernosos es de
tumoraciones bien delimitadas, lisas o discretamente lobuladas, de baja
intensidad en las imagenes potenciadas en T1 (isointensas respecto al musculo).
Ocasionalmente, estas lesiones contienen regiones de alta intensidad de sefial en
las imagenes potenciadas en T1, creando la posibilidad de espacios vasculares
trombosados. Los hemangiomas cavernosos suelen ser marcadamente
hiperintensos en las imagenes potenciadas en T2. Si se ven signos de flujo
intralesional, se debe sugerir otro diagnéstico (como un hemangiopericitoma
vascular, una variz o una malformacion arteriovenosa). Ocasionalmente, la
imagen de alta resolucién puede mostrar el flebolito calcificado, un signo casi
patognomonico de hemangioma cavernoso. Los hemangiomas cavernosos casi
siempre realzan con el contraste 1V y el realce pueden ser mas uniforme en las

imagenes potenciadas en T1 obtenidas en la parte final del estudio (3).
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En el paciente pediatrico, los hemangiomas orbitarios se clasifican
generalmente como capilares mas que como cavernosos en la histopatologia.
Estas lesiones se conocen también como hemangioendoteliomas benignos o
hemangiomas infantiles hemangioblasticos. Usualmente afectan los tejidos peri
oculares y el parpado y se diagnostican en las primeras semanas de vida. Aunque
estas lesiones pueden sufrir un rapido aumento y ocasionalmente simulan ser un
rabdomiosarcoma, su tamafo se estabiliza dentro del primer o segundo afio de
vida y frecuentemente involucionan de manera significativa. Son lesiones
infiltrativas con extensos canales vasculares, presentdndose con una apariencia
marcadamente diferente de la de los hemangiomas cavernosos del adulto en
muchos aspectos. La apariencia por IRM de los hemangiomas capilares equivale
a sus caracteristicas macroscopicas. Estas lesiones estan pobremente
delimitadas y frecuentemente se extienden en los tejidos perioculares anteriores.
El hallazgo clave es la identificacion de numerosos canales vasculares, vistos

como regiones lineales o focales de vacio de sefial en las imagenes SE (3).

Es importante diferenciar el linfangioma del hemangioma cavernoso, ya
gue los linfangiomas no se resecan facilmente por la falta de una capsula bien
definida y por tanto pueden recurrir. Los linfangiomas son mucho menos
frecuentes que los hemangiomas, y son generalmente extraconales o afectan al

propio cono muscular. Generalmente se presentan en pacientes mas jovenes (3).

La IRM identifica los linfangiomas por su caracteristica heterogeneidad con
focos hemorragicos de edad variable (algunas veces con nivel liquido-liquido),

regiones quisticas y localizacion conal-extraconal (3).
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3.3.5.- ENFERMEDADES LINFOPROLIFERATIVAS

Las lesiones linfoproliferativas de la orbita incluye un espectro de tumores
benignos y malignos (9):
- Hiperplasia linfoide 10-40%.

- Linfoma No Hodgkin 60-90%.

Se presentan en 5-10% de las masas orbitarias. La oOrbita se ve involucrada en
5% de Linfoma No Hodgkin sistémico. Linfoma No Hodgkin (LNH) sistémico hasta

en un 25% de la presentacion (9).

Anormalidades asociadas: condiciones sistémicas (enfermedad vascular de la
colagena, Sindrome de Sjogren, neoplasias hematolégicas) y estados de
inmunodepresion (Sindrome de Inmunodeficiencia Adquirida (SIDA), pacientes

trasplantados) (9).

Presentacion: los signos y sintomas mas comunes son masas orbitarias
anteriores insidiosas. Cuatro sindromes clinicos basicos:

1) Masa orbitaria indolente; mas comun.

2) Masa orbitaria fulminante; inmunodeprimidos.

3) Masa 0Osea regional; extensién orbitaria secundaria.

4) Neuro-oftalmica; enfermedad del Sistema Nervioso Central.

Pueden producir desplazamiento del globo ocular en un 50% de los casos (9).
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En la tabla 4 se muestran los hallazgos por IRM de las lesiones linfoproliferativas

de la orbita (9).

Tabla 4. Hallazgos por IRM de las lesiones linfoproliferativas de la orbita.

Secuencia Hallazgos
Tl Ligeramente hiperintensas al misculo, homogéneas.
T2 Ligeramente hiperintensas.
STIR Similar al T2 con sefial suprimida de la grasa.

T1 con contraste

Realce homogéneo moderado a marcado.
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4.- PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
Determinar las caracteristicas clinicas y radiolégicas de los pacientes con

neuropatias opticas tumorales



5.- OBJETIVOS Y METAS

5.1.- OBJETIVO GENERAL

Determinar las caracteristicas clinicas y radiolégicas de los pacientes con

neuropatias opticas tumorales.

5.2.- OBJETIVOS ESPECIFICOS

1) Determinar las caracteristicas clinicas oftalmoldgicas y neuroldgicas de los
pacientes con neuropatia 6ptica tumoral.
2) Determinar las caracteristicas radiol6gicas de los pacientes con neuropatia

Optica tumoral.
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6.- JUSTIFICACION

El proposito de este trabajo es conocer las caracteristicas clinicas y
radiolégicas de las neuropatias Opticas tumorales en nuestra Institucion, que son
un reflejo indirecto de la epidemiologia de las neuropatias épticas tumorales en el
pais. El conocimiento de esta informacion puede constituir la base de estudios
futuros para establecer el mejor tratamiento o abordaje diagnostico de estas

entidades poco comunes.
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7.- METODOLOGIA

Estudio retrospectivo, descriptivo y observacional. Se realizara la
descripcion clinica-radiolégica de los pacientes que hayan sido enviados a
evaluacion neurorradiologica al Departamento de Neuroimagen provenientes de la
Consulta Externa de Neuro-oftalmologia durante el periodo de junio del 2008
hasta diciembre del 2009 del Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia

Manuel Velasco Suéarez.

7.1.- POBLACION Y MUESTRA

Se incluiran a todos los pacientes con neuropatia optica tumoral que hayan
sido enviados a evaluacion neurorradiolégica al departamento de Neuroimagen
provenientes de la consulta externa de Neuro-oftalmologia durante el periodo de
junio del 2008 hasta diciembre del 2009 del Instituto Nacional de Neurologia y
Neurocirugia Manuel Velasco Suarez. Los cuales deberan tener un expediente
clinico completo y protocolo de Resonancia Magnética con secuencias

especificas de orbita.

7.2.- CRITERIOS DE INCLUSION

- Se incluiran todos aquellos pacientes con sintomas y signos de patologia

neoplasica compresiva e infiltrativa del nervio 6ptico, que cuenten con exploracion

neuro-oftalmoldgica completa y estudios de Imagen de Resonancia Magnética
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durante el periodo de junio del 2008 hasta diciembre del 2009 del Instituto

Nacional de Neurologia y Neurocirugia Manuel Velasco Suérez.

7.3.- CRITERIOS DE EXCLUSION
- Patologia exclusivamente selar: adenomas hipofisarios, aneurismas,
craneofaringiomas, enfermedad metastésica, pinealomas ectdpicos (germinoma
supraselar), sarcoidosis, gliomas, linfomas, histiocitosis de células de Langerhans,
hemangiomas cavernosos, hemangioblastoma, traumatismo, enfermedad
desmielinizante e isquemia del quiasma.
- Patologia vascular que afecte el seno cavernoso o la orbita.
- Patologia inflamatoria e infecciosa del nervio Optico y vértice orbitario.
- Patologia exclusivamente intracraneal.
- Trauma.
- Fistulas carétido-cavernosas.
- No cuenten con todas las secuencias de IRM especificas de 6Orbita.
- No cuente con expediente clinico completo.

- Otras entidades no neoplasicas intraorbitarias e intracraneales.
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7.4.- VARIABLES (Tabla 5).

Tabla 5. Variables en el estudio.

VARIABLE DEPENDIENTE O | NOMINAL, INSTRUMENTO DE
INDEPENDIENTE | ORDINAL O MEDICION
NUMERICA
Edad Independiente Nominal Dicotomizacion
Género Independiente Nominal Femenino-masculino
Tiempo de | Dependiente Nominal Dias-meses
evolucion Independiente Numérica Derecho-izquierdo
Lado de la lesiéon Dependiente Numeérica Escala de Snellen
Agudeza visual Dependiente Numeérica Cartilla de Ishihara
Vision Cromética Dependiente Nominal Revision clinica
Reflejo corneal Dependiente Nominal Revision clinica
Reflejos pupilares Dependiente Nominal Revision clinica
Movilidad ocular Dependiente Nominal Revision clinica
Exoftalmometria Dependiente Nominal Revision clinica
Campos visuales Dependiente Nominal Campimetro Goldman
Fondo de ojo Dependiente Nominal Revision radiologica
T1 Dependiente Nominal Revision radiologica
T2 Dependiente Nominal Revision radiologica
SPGR simple Dependiente Nominal Revision radiologica
SPGR contrastado
+ FAST SAT Dependiente Nominal Revision radioldgica
FIESTA Dependiente Nominal Revision radioldgica
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7.4.1.- DEFINICION DE VARIABLES

Todos los pacientes contaran con las siguientes secuencias especificas de
IRM de 6rbita: T1, T2, SPGR simple, SPGR contrastado + FAST SAT; asi como
secuencia FIESTA. A continuacion se describen brevemente las técnicas

utilizadas para la evaluacion neurorradiol6gica de la érbita.

7.4.1.1.- Técnicas de IRM de la Orbita

El éxito del estudio de la IRM ocular y orbitaria depende de la cooperacion

del paciente y de las secuencias de pulso apropiadas (3).

Los artefactos por movimiento del globo y el parpado son todavia la
principal causa de un estudio subdptimo. Hay dos métodos principales para
reducir los artefactos de este movimiento no periddico: reducir el propio
movimiento y mantener el tiempo de imagen corto (3). El tiempo de exploraciéon
depende de tres factores: tiempo de repeticion (TR), nUmero de excitaciones y

namero de codificaciones de fase (3).

Todos los estudios de IRM SE deberian incluir tanto secuencias
potenciadas en T1 (milimétricas como SPGR), como potenciadas a T2 como
secuencia FIESTA para la completa caracterizacion de las lesiones, ya que una
de las ventajas Unicas de la IRM sobre otras modalidades de imagen es la
capacidad para proporcionar informacion mas alla de la localizacion anatémica

(p.ej. patrones de intensidad de sefal para la caracterizacion tisular).
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Rutinariamente empleamos FSE para la imagen potenciada en T2 o FIESTA del
0jo y las orbitas. Esta técnica puede darnos secciones finas de alta resolucion
(512 x 256) en menos de dos minutos, permitiendo imagenes potenciadas en T2
en casi todos los pacientes. Dado que la grasa es hiperintensa en los estudios de
FSE, se recomienda combinar la supresioén de la grasa con la potenciacion T2 en

toda imagen orbitaria con secuencias FSE (3).

Como en el resto de las regiones del cuerpo, se tiene que escoger el plano
de seccion para observar de forma Optima la estructura o area en cuestion; siendo
este hecho especialmente importante en la IRM orbitaria, porque las series
iniciales de imagenes son habitualmente las menos afectadas por el movimiento.
Creemos que, en teoria, todos los estudios orbitarios deberian incluir imagenes
potenciadas en T1 en al menos dos planos. El protocolo estandar siempre incluye
planos coronales y axiales. El plano éptimo para visualizar las lesiones (segun lo
mostrado por las secuencias potenciadas en T1) deberia entonces seleccionarse

para la imagen potenciada en T2 (3).

El contraste intravenoso tiene un papel significativo para exponer la
enfermedad orbitaria y ocular, especialmente por las técnicas de supresion de la
grasa que se implementan ahora rutinariamente. En muchas ocasiones, en
especial cuando se sospecha patologia intraocular o perioptica, el contraste IV es
muy importante. Debe notarse que casi todas las lesiones orbitarias retrobulbares
captan, por lo que el realce de las tumoraciones focales de la orbita no es
necesariamente importante. Sin embargo, los procesos mal definidos,

particularmente la inflamacién y la infeccién pueden mostrarse en imagenes con
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supresion de la grasa con contraste. Ademds, los musculos extraoculares
normales realzan significativamente, por lo que la afectacion de estos muasculos
debe ser diagnosticada por otros signos de IRM aparte del realce. Habitualmente
es importante obtener imagenes pre y poscontraste en la orbita, porque algunas
lesiones, incluyendo las masas calcificadas, son hiperintensas, y porque la grasa
retrobulbar normal sirve como un excelente telébn de fondo para disimular
lesiones. Mas aun, la supresion de la grasa es frecuentemente imperfecta en las
regiones superficiales como las orbitas, por lo que el artefacto causado por la falta
de supresion de la grasa puede simular una captacién. Esto también es
problematico en presencia de elementos dentales ferromagnéticos, donde la

supresion de la grasa es incompleta dependiendo de la metodologia usada (3).

Aunque obviamente no hay una Unica técnica <<correcta>> para estudiar
parte del cuerpo con IRM, se cree que el estudio de IRM estandar de la 6rbita
deberia incluir lo siguiente: imagenes potenciadas en T1 y en T2 FSE empleando
() cortes finos (3 mm o menos), (Il) al menos dos planos de exploracion, (Ill)
cortos tiempos de exploracion (preferiblemente por debajo de tres minutos), (1V)
pequefio campo de visién (12-16 cm) y (V) una alta matriz de resolucién (al
menos 256 x 256). Rutinariamente se emplea supresion de la grasa en todos los
casos donde se administra contraste IV y finalmente, la mayoria de los casos

deberian tener también imagenes cerebrales de TR largo con doble eco (3).
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7.4.1.1.1- Secuencia FIESTA (Fast Imaging Employing Steady-state

Acquisition)

La secuencia FIESTA 3D de las siglas en inglés Fast Imaging Employing
Steady-state Acquisition, es una secuencia de pulso Coherente y bien balanceada
disefiada para producir imagenes con alta relacion sefial ruido en secuencias con
tiempos muy cortos. La secuencia FIESTA usa gradientes siempre balanceados
qgue reenfazan la magnetizacion transversa al final de cada intervalo TR, se debe
mantener siempre tiempos de repeticion cortos para mantener la fase coherente y
eliminar artefactos generados por susceptibilidad magnética. Existen tres tipos de
3D FIESTA: 3D FIESTA que se usa en todo el cuerpo, 3D FIESTA con gatillado
cardiaco para hacer estudios de coronarias y 3D FIESTA- C con contraste que se
usa para cualquier aplicacion clinica que requiera alta resolucién espacial y alta

sefal (31).

La técnica 3D FIESTA se usa, pero no de uso exclusivo en imagenes de
estructuras moviles como los conductos biliares o para adquisiciones rapidas de
estructuras estaticas con alta resolucién espacial como la céclea, pares craneales
o imagenes articulares. La secuencia de pulso acentla el contraste de los spines
gue son altos en T2 como LCR, agua y grasa, mientras que suprime sefales de
T2 bajo como el muasculo y el miocardio. La secuencia FIESTA 3D es una
secuencia original de General Electric, mientras que en equipos de otras marcas

son secuencias de estadio estacionario como HASTE (31).
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7.4.1.1.2- Secuencia SPGR (Spoiled Gradient Recalled)

La secuencia de pulso SPGR es similar a la secuencia GRASS
(Gradient Recalled Acquisition in Steady State). Es una secuencia de pulso

eco de gradiente en la cual se obtienen volimenes ponderados a T1 (32).

7.5.- EVALUACION CLINICA

A cada paciente se le efectué examen clinico-oftalmolégico con los

siguientes parametros:

- Edad

- Género

- Agudeza visual

- Vision Cromatica
- Reflejo corneal

- Reflejos pupilares
- Movilidad ocular

- Exoftalmometria
- Campos visuales

- Fondo de ojo
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7.6.- TECNICA POR IMAGEN

Estudios efectuados en Resonancia Magnética Equipo General Electric 3T
HDX, utilizando secuencias SPGR axial y coronal, simples y contrastadas con
FAST SAT,; secuencia FIESTA axial; T1 simple y contrastado, asi como T2 del

encéfalo en axial y coronal.

7.6.1.- Secuencia FIESTA

TE: 2.7 mseg.

Angulacion del vector: 65°
Ancho de banda: 62.50 hertz.
FOV: 18 cms

Grosor de corte: 0.8 mm.

ZIP 2

Bobina 8 canales.

Matriz: 256 x 256

Una excitacion

7.6.2.- Secuencia SPGR FAST SAT

Frecuencia: 512
Fase: 256
Excitacion: 2
Fase FOV: 0.70
TE: minimo
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Angulacion del vector: 15 ©
FOV: 22
Grosor de corte: 2.0 mm

ZIP 2

7.6.3.- Administracion con el medio de contraste

A cada paciente se le administré medio de contraste endovenoso, con carta

de consentimiento informado, utilizando gadolinio a 0.2 ml/kg/dosis.

7.7.- ANALISIS ESTADISTICO

Se realizara la recoleccion de la informacion en una hoja de datos
electronica del programa Excel que servira como base de la informacién, donde
se realizaran cuadros y graficas con la finalidad de obtener razones, proporciones,
porcentajes y tasas. Se utilizaran medidas de tendencia central y desviacion
estdndar en la descripcion de los hallazgos. Paqueteria estadistico SPSS,

version 15.
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8.- CONSIDERACIONES ETICAS

Es un estudio retrospectivo cuyos datos obtenidos no permiten la
identificacion de un sujeto particular. La realizacion de los estudios de IRM se
basé en la decision del médico tratante y constituyen parte de la evaluacién

médica habitual.
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9.- RESULTADOS

Se incluyeron en el andlisis 18 pacientes: 5 hombres (ojo derecho 4, ojo
izquierdo 4) y 13 mujeres (ojo derecho 9, ojo izquierdo 8) en total de 25 ojos

afectados. La edad promedio de los pacientes fue de 42.5 +/- 18.4 afios.

De acuerdo a los estudios clinicos el 68 % (17/25) de los casos fueron
neuropatias de tipo compresiva y 32 % (8/25) infiltrativa; mientras que, por
imagen, los porcentajes respectivos fueron 60 % (15/25) y 40 % (10/25) (Tabla 6).
La unica discordancia se observé en dos casos catalogados como infiltrativos por
la clinica, que fueron catalogados como neuropatias compresivas por imagen.
Todas las secuencias de los estudios de IRM se compararon con el parénquima

cerebral a la sustancia gris.

Del total de ojos anormales analizados sélo en 7 (28%) no se realiz6 la
toma de biopsia; en el 72% restante (18 ojos) se confirmé el diagndstico por
histopatologia. De los 7 casos sin estudio histopatoldgico, 5 se clasificaron como
meningiomas de la vaina del nervio optico, 1 como displasia fibrosa monostética y
uno como hemangioma cavernoso de orbita. Los pacientes fueron catalogados en
14 entidades nosoldgicas diferentes; sobresaliendo en frecuencia, cinco
meningiomas de la vaina del nervio 6ptico (MVNO) con 20 % del total de ojos

afectados, es decir, 5/25 (22 %; (4/18)) (Grafico 1).

La distribuciébn de diagnésticos por sexo de los pacientes se puede

observar en el Grafico 2, en el que se observa que los MVNO afectaron
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exclusivamente a mujeres con una edad promedio de 44.8 +/- 3.5 afios;
constituyendo el 29 % de los ojos afectados de todos los diagnosticos de acuerdo

al género femenino.

8.1. - Casos de meningiomas de la vaina del nervio 6ptico

De los 4 pacientes analizados con diagndstico clinico y por estudios de IRM
contrastadas, tres pacientes presentaron afeccion unilateral y un paciente bilateral
(5 nervios Opticos anormales). Los MVNO, tuvieron predileccion por el ojo
derecho. Las caracteristicas clinicas y por IRM se muestran en los Gréficos del 3
al 10. En figuras 1 y 2 se muestran ejemplos de MVNO unilateral (figura 1) y
bilateral (figura 2). En la figura 14 se muestran los campos visuales de la paciente

de la figura 1.

En todos los MVNO se encontré: movilidad ocular normal, sin evidencia de
proptosis o alteracion en los reflejos corneales. En los estudios de IRM se
encontré un patrén de afeccién lineal y franca afeccion de la vaina del nervio
optico; en secuencias FIESTA se comportaron isointensos y posterior a la
administracion del medio de contraste mostraron realce intenso y homogéneo. En
uno de los pacientes existi6 afeccion de la grasa intraconal, mientras que en los
cuatro pacientes restantes se identific6 un compromiso del vértice orbitario. Soélo
en un caso se observd afeccion del quiasma 6ptico acompafado de extension
intracraneal. La infiltracion leptomeningea fue evidente en el 60% de los ojos
anormales. En el 20% de los casos se identifico afeccion del seno cavernoso y

fosa pterigopalatina bilateral. La fosa craneal media se afectd en el 40% de los
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casos. De manera incidental se identificaron dos meningiomas intracraneales
(40%), a nivel del tercio anterior de la hoz del cerebro y otro a nivel de la segunda

circunvolucion temporal derecha.

8.2.- Casos de Schwannomas orbitarios

Se analizaron dos pacientes con diagnostico histopatologico de
schwannomas orbitarios, con afeccion del nervio éptico derecho ipsilateral a la
lesion. Las caracteristicas clinicas y los hallazgos encontrados en los estudios de
IRM se muestran en las Tablas 7-9. En la Figura 3 y 15, se muestran los

hallazgos de IRM y de campimetria de uno de los pacientes.

Otras estructuras y areas afectadas en el schwannoma orbitario derecho
incluyen: afeccion lobar temporal, infiltracion leptomeningea y del seno cavernoso
derecho. En el schwannoma orbitario izquierdo, se observa una afeccién similar

con una mayor extension hacia las estructuras 6seas de la fosa media.

8.3.- Casos unicos.

Se analizaron 12 pacientes con diagnésticos Unicos, 9 del sexo femenino y
3 masculino, (15-87 afios), 6 con afeccion ocular unilateral y 6 bilateral, dando un
total de 18 nervios Opticos afectados (8 derechos y 10 izquierdos). Los hallazgos
encontrados de las caracteristicas clinicas y de IRM, se muestran en las Tablas
10-14. En las Figuras 4 a la 13 se muestran los estudios de IRM mas

representativos de estos casos. En la Figura 16 se muestran los campos visuales
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del paciente de la figura 9, con diagndstico histopatologico de Linfoma No

Hodgkin de senos paranasales.
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10.- DISCUSION

En el presente estudio, se identific6 que el 68 % de neuropatias Opticas
neoplasicas presentaron un comportamiento de afeccidn predominantemente
compresivo. Actualmente, se desconoce la incidencia y prevalencia exacta de las

neuropatias opticas neoplasicas infiltrativas y compresivas.

Actualmente, la biopsia en los casos sospechosos de MVNO no se
considera necesaria debido a que las caracteristicas clinicas, hallazgos

oftalmologicos y por imagen, son suficientes para definir la entidad (33).

En relacion a la etiologia neoplasica, los meningiomas de la vaina del
nervio optico, constituyeron el grupo mas prevalente. Estos tuvieron una
predileccion exclusiva en mujeres, cuyo promedio de edad fue de 44.8 afios. Lo
cual concuerda con lo descrito por Jager H and Miszkiel K, en 2008 (4). Se
encontraron 3 pacientes con afeccién unilateral (25%) y una paciente con afeccion
bilateral (75%), comparando con Bosch M et al., 2006 (12), quienes reportan 5%
de afeccion bilateral (en 12 afios analizaron 12 casos). Dos de las lesiones (40%)
presentaron la intensidad de sefial caracteristica en secuencia T1 (isointensas), 3
se comportaron isointensos en secuencias T2 (60%), y todos se comportaron
isointensos en secuencias FIESTA. En relacion al realce de los nervios opticos, el
100% de los casos presentaron realce intenso y homogéneo tras la administracion
de gadolinio, lo cual concuerda con lo descrito previamente por Harnsberger HR
et al., en 2004 (9) y Scott W. Atlas, en 2002 (3). Kanamalla US, en 2003 (15) y
Berman D and Miller N, en 2006 (16) describieron que la IRM muestra tipicamente

un nervio 6ptico hipointenso rodeado por tejido que realza en anillo fusiforme con
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extensiones muy finas en la grasa orbitaria (15). Estos hallazgos fueron

observados en nuestros pacientes.

En la presente serie, se identificaron dos pacientes con diagndstico
histopatolégico de Schwannomas orbitarios, un hombre de 36 afios y una mujer
de 55 afios, ambos presentaron tumoraciones solitarias y proptosis, similar a lo
descrito por otros autores (Touzri RA et al, en 2009 (20), Garg R, en 2008 (19) y
Kiratli H, en 2007 (21)). Kukreja M et al, en 2008 (18), quienes describen una

frecuencia entre 1%-6% de todos los tumores orbitarios.

Una mujer de 19 afios presenté hemangioma cavernoso de o6rbita, donde
se observo una lesion lobulada, de comportamiento iso/hiperintensa en todas las
secuencias y flebolito calcificado. Posterior a la administracion del medio de
contraste, se observé un realce intenso heterogéneo. Scott W. Atlas, en 2002 (3)
reporta que la malformacion vascular en érbita mas frecuentemente observada es
el hemangioma cavernoso. Se presenta en mujeres jovenes, de mediana edad,
caracterizado por exoftalmos sin dolor, de lenta progresion; casi siempre
intraconales. La apariencia por IRM, es de tumoraciones bien delimitadas, lisas o
discretamente lobuladas, de baja intensidad en las imagenes potenciadas en T1
(isointensas respecto al musculo). Ocasionalmente, contienen regiones de alta
intensidad de sefial en las imagenes potenciadas en T1, creando la posibilidad de
espacios vasculares trombosados. Suelen ser marcadamente hiperintensos en las
imagenes potenciadas en T2. Ocasionalmente, la imagen de alta resolucion

muestra el flebolito calcificado, un signo casi patognoménico de hemangioma
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cavernoso. Casi siempre realzan con el contraste IV y puede ser mas uniforme en

las imagenes potenciadas en T1 obtenidas en la parte final del estudio (3).

Se identific6 caso de paciente masculino de 59 afios con diagndstico
histopatolégico de estesioneuroblastoma, presenté tumoracion lobulada,
isointensa en secuencias T1 y SPGR FAST SAT en fase simple, en T2 y FIESTA
es hiperintensa, y posterior a la administracion de gadolinio muestra realce
homogéneo intenso. Hansberger HR et al.,, en 2004 (9) reportan que el
estesioneuroblastoma representa el 2% de todos los tumores nasales malignos,
tiene distribucion bimodal agrupada alrededor de los 20 y los 50 afios. Masa de
sefal intermedia en la mayoria de las secuencias, presenta forma de pesa y con
el contraste muestra realce homogéneo (Hansberger HR et al., en 2004 (9)), lo

cual concuerda con el caso analizado.

Se identific6 caso de paciente masculino de 60 afios de edad con
diagnéstico histopatolégico de carcinoma adenoideo quistico de glandula
submandibular, con metastasis etmoido-esfenoidal y orbitas. En cuanto al
comportamiento de la lesion en estudio de IRM fue hipo/isointensa en secuencia
T1 e hiperintensa en secuencia T2, presentando realce periférico la lesion. King
AD et al., en 2005 (35) reportan que los tumores de glandulas salivares ocurren
en menos del 3% de todos los tumores del cuerpo. Los tumores de la glandula
submandibular son raros, constituyen menos del 2% de las neoplasias de cabeza
y cuello (35). ElI carcinoma adenoideo quistico representa menos del 10% de
todas las neoplasias de glandulas salivares, incluyendo lesiones benignas y

malignas, pero es aproximadamente el 40% de todos los tumores malignos de las
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glandulas salivares mayores y menores, afectando con mayor frecuencia las
menores. Ocurre mas frecuentemente en la 5% década de la vida. No tiene
predileccion por sexo (36). En un analisis retrospectivo Sur RK et al., en 1997 (37)
analizaron 50 pacientes con diagnostico de carcinoma adenoideo quistico durante
un periodo de 10 afios. EI comportamiento en los estudios de IRM del carcinoma
de la glandula submandibular, es de intensidad de sefial heterogénea tanto en T1

como en T2, con realce heterogéneo tras la administracion del medio de contraste

(9).

Se identific6 caso de paciente masculino de 19 afios de edad con
diagnéstico histopatoldgico de condroma maxilar. Crestanello NJ et al., en 2006
(38) reportan que el condroma es un tumor benigno de etiologia desconocida. Se
ha postulado un origen hamartomatoso. Es raramente observado en los
maxilares. La mayoria de los casos se han reportado en la parte anterior de la
maxila en pacientes adultos. Crestanello NJ et al., en 2006 (38) realizaron varias
revisiones en donde encontraron: en una revision desde 1912 a 1959 un total de
18 casos de osteocondromas y mixocondromas combinados de los maxilares; en
la Clinica Mayo sobre 10,000 lesiones 6seas, no se encontraron condromas de
los maxilares o de los huesos faciales; en 4 series con 1243 condromas, solo
cuatro (0.32%) estaban en la region de cabeza y cuello; ademas en otra revision
encontraron reportados 15 casos de tumores condrogénicos de los maxilares en
un periodo de 27 afos. Estas lesiones no tienen predilecciébn de género. Son
generalmente diagnosticados en la tercera o cuarta década de la vida, aunque
presentan un amplio rango desde la primera hasta la octava década. El 61% de

los pacientes se encuentran entre los 10 y 39 afios de edad. Las caracteristicas
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clinicas y radioldgicas, a menudo ofrecen poca ayuda para distinguir al condroma
de un condrosarcoma bien diferenciado. El tamafio de la lesion puede ser de
ayuda. La mayoria de los condromas han sido reportados dentro del rango de 1 a
3 cm, mientras que los condrosarcomas han medido mas de 5.5 cm. Signos
adicionales de dolor persistente junto con una imagen radiografica de erosion

cortical y extension a los tejidos blandos alertan sobre la posible malignidad (38).

Se identific6 caso de paciente femenino de 37 afios de edad con
diagnéstico por IRM de displasia fibrosa monostética (ala menor del
esfenoides). Harnsberger HR et al., en 2004 (9) reportan que la displasia fibrosa
monostética afecta a jovenes (el 75% aparece antes de los 30 afos), el 70% de
los casos de Displasia Fibrosa Monostética sélo afecta a un hueso. Afecta al
craneo y la cara en el 25% de los casos; maxilar superior > hueso frontal >

etmoides y esfenoides > temporal (9).

Se identific6 caso de paciente femenino de 25 afios de edad con
diagnostico histopatolégico de LNH de senos paranasales. Kudelska RM et al.,
en 2008 (39) reportan que el Linfoma No Hodgkin de nariz y senos paranasales
ocurre en 5.8 a 8% de estos tumores. Menos del 1% de todas las neoplasias de
cabeza y cuello, < 50% de los LNH ocurren en cabeza y cuello, 8% de los
linfomas es extranodal, 3% de todos los linfomas extranodales y 44% de cabezay

cuello (9).

Se identific6 caso de paciente masculino de 26 afios de edad con

diagnéstico histopatoldgico de carcinoma poco diferenciado no queratinizado
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con extensas areas de necrosis de senos paranasales. Dulguerov P et al., en
2001 (40) reportan que las neoplasias malignas de la cavidad nasal y senos
paranasales son raras y representan solo el 3% de los carcinomas de cabeza y
cuello y alrededor de 0.5% de todas las enfermedades malignas. La tasa de
incidencia anual es de 0.5-1.0 por 100,000 habitantes. Betlejewski S et al., en
2006 en un andlisis retrospectivo de 927 casos de neoplasias malignas de nariz y
senos paranasales, diagnosticados y tratados en 10 centros clinicos en Poland de
1992-2001, encontraron que existié predominio por el sexo masculino. La mayoria
de los casos entre 50-69 afos (55%). El diagnostico histopatolégico mas comun
fue carcinoma (58%) (41). En estudios de IRM se presentan como masa de sefial
intermedia en secuencias T1 y T2, realce moderado tras la administracion del

medio de contraste (9).

Se identific6 caso de paciente femenino de 67 afios de edad con
diagnoéstico histopatoloégico de adenocarcinoma de poco a moderadamente
diferenciado del seno esfenoidal. DeMonte F et al., en 2000 (42), Vedrine PO et
al., en 2009 (43) y Esposito F et al., en 2006 (44) reportan que la participacion
primaria del seno esfenoidal ocurre en sélo 1 a 2% de todos los tumores de
senos paranasales. DeMonte F et al., en 2000 (42) evaluaron a 27 pacientes con
diagnoéstico de tumores primarios del seno esfenoidal durante un periodo de 21
afos, encontrando que la patologia mas comun fué carcinoma de células
escamosas (n = 9), carcinoma adenoideo quistico (n = 4), condrosarcoma (n = 3),
y carcinoma neuroendocrino (n = 3). Los tumores en este sitio comunmente se
presentan con neuropatias craneales. La cefalea y alteraciones visuales son

sintomas comunes en este tipo de tumores (42).
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Se identificO caso de paciente femenino de 87 afios de edad con
diagnostico histopatologico de Cancer de mama y metastasis a orbita, se
identifica afeccion de la grasa intra y extraconal, con afeccion de los musculos
recto medial y oblicuo superior, estos hallazgos son concordantes con lo descrito
por lllarramendi JJ et al., en 2008 (45) y Goldberg RA et al., en 1990 (46). Las
metéstasis de tumores malignos de origen extraorbitario resultan poco frecuentes
en las series publicadas por centros especializados en patologia de la Orbita (45).
lllarramendi JJ et al., en 2008 (45) encontraron series con reportes del 2% del
total de los tumores orbitarios. Las metéstasis directas al nervio 6ptico son raras y
generalmente provienen del carcinoma de mama (4), pueden imitar meningiomas

(47).

Se identific6 caso de femenino de 40 afios de edad con diagnéstico
histopatolégico de Linfoma No Hodgkin (positivo a antigeno comuin
leucocitario), la biopsia de labio confirma Sindrome de Sjégren. Romero JM
et al., en 1999 (48) reportan que en el curso de un Sindrome de Sjogren el riesgo
de desarrollar linfoma es 43 veces superior al de la poblacion general donde el
riesgo es el 0-16%. El diagnostico de certeza de Sindrome de Sjogren se hace
por biopsia de la mucosa yugal, presentando infiltracion linfocitaria en focos,

hiperplasia de células del epitelio ductal y atrofia acinar (48).

Se identific6 caso de paciente femenino de 32 afios de edad, con
diagnéstico histopatologico de meningioma del ala menor del esfenoides con

afeccion de ambas Orbitas, ambos nervios Opticos afectados y muestra
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infiltracion al humor vitreo derecho. Schittkowski M et al., en 1999 (49)
reportan que la extension intraocular del meningioma de la vaina del nervio éptico
es rara. En las revisiones realizadas solo se identificaron reportes de caso, como
se describen a continuacién. Cibis GW et al., en 1985 (50) reportaron un caso de
paciente femenino de 13 afios de edad con diagnéstico de meningioma de la
vaina del nervio Optico y extension intraocular (paciente con antecedente de
neurofibromatosis tipo 2). Peyster RG et al., en 1988 (51) analizaron 67 tumores
oculares con IRM y TC, y encontraron 55 casos de melanoma uveal primario, 3
casos de hemangioma coroideo circunscrito, 1 caso de hemangioma coroideo
difuso, hemangioma capilar retiniano (n = 1), meduloepitelioma (n = 1), nevo
coroideo (n = 1), retinoblastoma (n = 1), y metastasis coroideas (n = 4), pero no se
hace menciéon de meningiomas con extension intraocular. Rohrbach JM et al., en
1993 (52) realizaron reporte de caso de paciente femenino anciana con
diagndstico de meningioma de la vaina del nervio Optico con extension intraocular.
No identificaron cambios desde el punto de vista microscopico entre el
meningioma extra e intraocular. Schittkowski M et al., en 1999 (53) presentaron
reporte de caso de paciente femenino de 56 afios de edad con glaucoma
secundario, ojo derecho amaurético, con diagndstico histopatolégico de
meningioma meningotelial. Amoli FA et. al., en 2007 (54) realizaron el reporte de
caso de paciente femenino de 20 afios de edad con diagndéstico de meningioma
orbitario agresivo. El estudio microscopico mostré meningioma meningotelial con
extensa participacion del nervio 6ptico, asi como invasion del disco éptico, esclera

y coroides.
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Se identificé caso de femenino de 15 afios de edad, sin antecedentes de
importancia y diagnostico histopatoldgico de Linfoma No Hodgkin de Orbita.
Harnsberger HR et al., en 2004 (9) reportan que las lesiones linfoproliferativas de
la oOrbita incluye un espectro de tumores benignos y malignos tales como la
Hiperplasia linfoide (10-40%) y el Linfoma No Hodgkin (60-90%). Se presentan en
5-10% de las masas orbitarias. La orbita se ve involucrada en 5% de Linfoma No
Hodgkin sistémico. Existen anormalidades asociadas: condiciones sistémicas
(enfermedad vascular de la colagena, Sindrome de Sjogren, neoplasias
hematolégicas) y estados de inmunodepresion (Sindrome de Inmunodeficiencia
Adquirida (SIDA), pacientes trasplantados) (9). Los tumores malignos mas
frecuentes que se localizan en la orbita son los Linfomas No Hodgkin (55). Los
LNH de esta localizacion, considerando tanto los primarios como los secundarios,

representan el 4.5% de todos los LNH, y sélo el 1% son primarios (55).
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11.- CONCLUSION

El presente trabajo describe por primera vez los hallazgos clinicos,
oftalmoldgicos y radiolégicos de las neuropatias Opticas neoplésicas infiltrativas y
compresivas de un centro de tercer nivel de atencibn en nuestro pais.
Observandose que las neuropatias neoplasicas tienen un comportamiento

biolégico principalmente del tipo compresivo.

Las entidades descritas en esta serie constituyen entidades nosoldgicas
raras con un comportamiento maligno infiltrativo o compresivo que afectan el
funcionamiento del ojo humano, cuyas caracteristicas clinicas-radiolégicas estan

relacionadas con lo previamente publicado en otras series.
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12.- ABREVIATURAS
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FIESTA
IRM

\Y

kg

LCR
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MVNO
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SIDA
SPGR
STIR
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Femenino

Fase Spin Eco

Fast Imaging Employing Steady-state Acquisition

Imagen de Resonancia Magnética
Intravenoso

Kilogramo

Liquido Cefalorraquideo

Linfoma No Hodgkin

Masculino

Meningioma de la Vaina del Nervio Optico
Mililitros

Spin Eco

Sindrome de Inmunodeficiencia Adquirida
Spoiled Gradient Recalled

Short T1 Inversion Recovery

Tomografia Computarizada

Tiempo de Eco

Tiempo de Inversion

Tiempo de Repeticion
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13.- ANEXOS

13.1.- Gréficos

LINFOMA DE ORBITA

MENINGIOMA
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METS DE MAMA
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ADENOCA POCO A MOD DIF
DEL SENO ESFENOIDAL
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CONDROMA MAXILAR
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Grafico 1. Diagndsticos de las neuropatias 6pticas neoplasicas identificadas.
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LNH: Linfoma No Hodgkin, METS: Metéastasis, CA: Carcinoma, DIF: Diferenciado, SP[\I: Senos Paranasales, ADENOCA:
Adenocarcinoma, MOD: Moderadamente, MVNO: Meningiomas de la Vaina del Nervio Optico.
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Gréfico 2. Distribucion de diagndésticos de las neuropatias Opticas neoplasicas
identificadas de acuerdo al sexo de los pacientes.
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LNH: Linfoma No Hodgkin, METS: Metastasis, CA: Carcinoma, DIF: Diferenciado, SP[\I: Senos Paranasales, ADENOCA:
Adenocarcinoma, MOD: Moderadamente, MVNO: Meningiomas de la Vaina del Nervio Optico.

Gréfico 3. Agudeza visual en los meningiomas de la vaina del nervio éptico.
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Gréfico 4. Reflejos pupilares en los meningiomas de la vaina del nervio optico.
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Grafico 5. Campo visual en los meningiomas de la vaina del nervio 6ptico.
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Gréfico 6. Fondo de ojo en los meningiomas de la vaina del nervio éptico.
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Gréfico 7. Comportamiento de los meningiomas de la vaina del nervio
Optico en secuencias de IRM T1 simple.
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Gréfico 8. Comportamiento de los meningiomas de la vaina del nervio
Optico en secuencias T2.
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Gréfico 9. Comportamiento de los meningiomas de la vaina del nervio
Optico en secuencias SPGR simple FAST SAT.
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Gréfico 10. Segmentos del nervio éptico afectados en los meningiomas de
la vaina del nervio éptico.
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13.2.- Tablas

Tabla 6. Concordancia diagnostica tipo de neuropatia optica por imagen y tipo de

neuropatia optica por clinica.
TIPO DE NEUROPATIA OPTICA
Coeficiente Kappa 0.82 (p = 0.0001) POR IMAGEN Total
COMPRESIVA INFILTRATIVA
TIPO DE COMPRESIVA
NEUROPATIA
OPTICA POR 15 2 17
CLINICA
100.0% 20.0% 68.0%
INFILTRATIVA 0 8 8
.0% 80.0% 32.0%
Total 15 10 25
Tabla 7. Caracteristicas clinicas de los Schwannomas orbitarios.
Género Edad Schwannoma | Agudeza | Sensibilidad Reflejos Reflejos Alteracion Proptosis Campo Fondo
(afios) Orbitario visual croméatica corneales Pupilares dela visual de ojo
movilidad
ocular
F 55 Derecho Percibe 0 Hipoestesia | Hiporrefléctica Si Si Isla de Edema
luz vision de
papila
M 36 Izquierdo 20/50 7 Anestesia Normal Si Si Aumento | Edema
de de
mancha papila
ciega

F: Femenino, M: Masculino

Tabla 8. Caracteristicas en estudio de IRM de los Schwannomas orbitarios.

Schwannoma Formade Secuencia Secuencia
Orbitario lalesion Secuencia Secuencia Secuencia SPGR simple SPGR Calcificaciones
T1 T2 FIESTA + FAST SAT constrastado +
FAST SAT
Derecho Lobulado Isointenso Iso/hiperintenso Iso/hiperintenso Isointenso Realce moderado No
homogeneo
Izquierdo Lobulado Iso/hiperintenso Isointenso Discretamente Isointenso Realce No
hiperintenso homogéneo
intenso

Tabla 9. Estructuras afectadas por los Schwannomas orbitarios por IRM.

Nervio Nervio Nervio Vaina del
Schwannoma Optico Optico Optico Nervio Globo Grasa Grasa Musculos Vértice
Orbitario Porcién Porcién Porcién Optico ocular intraconal extraconal extraoculares orbitario
Intraorbi- Intracana- Intracra-
taria licular neal
Derecho Si Si Si Si No Si Si Rectos Si
superior,
medio e
inferior
Izquierdo Si Si No Si No Si Si Rectos lateral Si
e inferior
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Tabla 10. Caracteristicas clinicas en casos Unicos.

Edad Lado Agudeza Sensibilidad Reflejos Reflejos Alteracion Proptosis Campo Fondo de ojo
Caso | Género | (afios) afectado Visual cromatica corneales pupilares dela Visual
movilidad
ocular
1 F 19 Derecho 20/20 8 Normal Normal No si Completo Normal
2 M 59 Derecho 20/20 8 Normal Normal Si No Completo Normal
I1zquierdo 20/20 8 Normal Normal No No Completo Normal
3 M 60 Derecho Movimiento de 0 Normal Hiporrefléctica No No Isla de visién Papila palida
manos
I1zquierdo 20/60 1 Normal Normal No No Defecto Papila palida
Altitudinal
Superior
4 M 19 Derecho 20/100 0 Normal Defecto pupilar No No Isla de vision Papila
aferente Pélida
Izquierdo 20/80 0 Hipoestesia Midriasis Si Si Aumento de Normal
mancha ciega
5 F 37 Izquierdo 20/20 8 Normal Defecto pupilar Si No Completo Edema de papila
aferente
6 F 25 Derecho Cuenta dedos 6 Hipo Midriasis No Si Isla de visién Normal
I1zquierdo No percibe luz 0 Normal Arrefléctica No No Isla de visién Edema de papila
7 F 67 Derecho 20/30 1 Normal Normal No No Escotoma Normal
ceco-central
Izquierdo No percibe luz 0 Normal Midriasis No No Amaurético Papila palida
8 M 26 Derecho Cuenta dedos 0 Normal Normal Si Si Isla de visi6n Normal
9 F 87 Izquierdo No percibe luz 0 Anestesia Midriasis Si No Amaurético Papila palida
10 F 40 Izquierdo Cuenta dedos 0 Hipoestesia Defecto pupilar Si No Amaurético Edema de papila
aferente
11 F 32 Derecho No percibe luz 0 Normal Midriasis Si Si Amaurético Desprendimiento
de retina
I1zquierdo 20/20 8 Normal Normal No No Completo Normal
12 F 15 Izquierdo 20/25 8 Normal Normal Si Si Completo Papila palida
Caso 1. LINFOHEMANGIOMA DE ORBITA
Caso 2. ESTESIONEUROBLASTOMA
Caso 3. METASTASIS DE CARCINOMA ADENOIDEO QUISTICO DE GLANDULA SUBMANDIBULAR, CON METASTASIS ETMOIDOESFENOIDAL Y ORBITAS.
Caso 4. CONDROMA MAXILAR
Caso 5. DISPLASIA FIBROSA MONOSTOTICA ORBITARIA (ALA MENOR DEL ESFENOIDES)
Caso 6. LINFOMA NO HODGKIN DE SENOS PARANASALES
Caso 7. ADENOCARCINOMA DE POCO A MODERADAMENTE DIFERENCIADO DEL SENO ESFENOIDAL
Caso 8. CARCINOMA POCO DIFERENCIADO NO QUERATINIZADO CON EXTENSAS AREAS DE NECROSIS DE SENOS PARANASALES
Caso 9. METASTASIS DE MAMA A ORBITA

Caso 10. LINFOMA NO HODGKIN (POSITIVO A ANTIGENO COMUN LEUCOCITARIO). LA BIOPSIA DE LABIO CONFIRMA EL SINDROME DE SJOGREN.
Caso 11. MENINGIOMA DEL ALA MENOR DEL ESFENOIDES CON AFECCION DE ORBITA.

Caso 12

F: Fem

. LINFOMA DE ORBITA

enino

M: Masculino
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Tabla 11

. Caracteristicas en estudios de IRM en casos Unicos.

Edad Formadela Secuencia Secuencia
Caso Género | (afios) lesion Secuencia Secuencia Secuencia SPGR SPGR Calcificaciones
T1 T2 FIESTA simple + constrastado +
FAST SAT FAST SAT
1 F 19 Lobulada Iso/hiper Iso/hiper Iso/hiper Iso/hiper Realce intenso,
afios heterogéneo Si
2 M 59 Lobulada Isointensa Hiperintensa Hiperintensa Isointensa Realce No
afios Homogéneo,
intenso
3 M 60 Lobulada Hipol/isointensa Hiperintensa Hiperintensa Hipol/iso Realce No
afos periférico
4 M 19 Lobulada Hipointensa Hiperintensa Hiperintensa Isointensa Realce bajo, Si
heterogéneo
5 F 37 Lesion Hipointensa Hipointensa Hipointensa Hipointensa Realce periférico Si
afios Expansiva
6 F 25 Mal definida Hipo Iso/Hiper Iso/Hiper Hipo Realce No
afios Heterogéneo
7 F 67 Mal definida Hiperintensa Hipointensa Hipointensa Hiperintensa | Realce homogéneo No
afios intenso
8 M 26 Lobulada Isointensa Hipo/Isointensa Hipo/Isointensa Hiperintensa Realce No
afios heterogéneo,
predominantemente
periférico
9 F 87 Mal definida Hipointensa Hiperintensa Hipointensa Hiperintensa Realce intenso, No
afios homogéneo
10 F 40 Mal definida Isointensa Isointensa Hiperintensa Hiperintensa Realce intenso, No
afios homogéneo
11 F 32 Mal definida Iso/hipointensa Hiperintensa Hipointensa Isointensa Realce No
afios infiltrativa homogéneo,
intenso
12 F 15 Lobulada Hipointensa Hipointensa Hipointensa Isointensa Realce intenso y No
afios homogéneo
Caso 1. LINFOHEMANGIOMA DE ORBITA
Caso 2. ESTESIONEUROBLASTOMA
Caso 3. METASTASIS DE CARCINOMA ADENOIDEO QUISTICO DE GLANDULA SUBMANDIBULAR, CON METASTASIS ETMOIDOESFENOIDAL Y ORBITAS.
Caso 4. CONDROMA MAXILAR
Caso 5. DISPLASIA FIBROSA MONOSTOTICA ORBITARIA (ALA MENOR DEL ESFENOIDES)
Caso 6. LINFOMA NO HODGKIN DE SENOS PARANASALES
Caso 7. ADENOCARCINOMA DE POCO A MODERADAMENTE DIFERENCIADO DEL SENO ESFENOIDAL
Caso 8. CARCINOMA POCO DIFERENCIADO NO QUERATINIZADO CON EXTENSAS AREAS DE NECROSIS DE SENOS PARANASALES
Caso 9. METASTASIS DE MAMA A ORBITA

Caso 10. LINFOMA NO HODGKIN (POSITIVO A ANTIGENO COMUN LEUCOCITARIO). LA BIOPSIA DE LABIO CONFIRMA EL SINDROME DE SJOGREN.
Caso 11. MENINGIOMA DEL ALA MENOR DEL ESFENOIDES CON AFECCION DE ORBITA.
Caso 12. LINFOMA DE ORBITA

F: Femenino
M: Masculino
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Tabla 12. Estudios de IRM. Estructuras afectadas en casos Unicos.

Edad Género Nervio Nervio Nervio Vaina del Nervio
Caso (afios) Lado Optico Optico Optico Optico Globo Grasa Grasa Musculos Vértice
afectado Porcién Porcién Porcién ocular intraconal extraconal extraoculares orbitario
Intraorbitaria Intracana-licular Intracra-neal
1 19 F Derecho Si Si No Infiltrada No Si Si Todos los misculos Si
rectos
2 59 M Derecho No Si No Si No No Si Recto medial Si
I1zquierdo No Si No Si No No Si Recto medial Si
3 60 M Derecho No Si No Si No Si Si Medial Si
I1zquierdo No Si No No No No No No Si
4 19 M Derecho Si Si Si Si No No Si Recto medial Si
Izquierdo Si Si Si Si No Si Si Rectos medial, lateral e Si
inferior
5 37 F I1zquierdo No Si No No No No Si Recto lateral Si
6 25 F Derecho Si Si Si Si Si, Si Si Rectos inferior y medial Si
desplazado
rostral
I1zquierdo Si Si Si Si No Si Si Medial Si
7 67 F Derecho Si Si Si Si No Si Si Rectos medial y superior Si
I1zquierdo Si Si Si Si No Si Si Rectos medial y superior Si
8 26 M Derecho Si Si Si Si Si, Si Si Rectos medial e inferior Si
desplazado Oblicuo superior
rostral
9 87 F I1zquierdo Si Si Si Si No Si Si Recto medial Si
Oblicuo superior
10 40 F Izquierdo Si Si Si Si Si No Si Si Rectos
medial e
inferior
Oblicuo
superior
11 32 F Derecho Si Si Si Si, afecta toda la Si, se Si Si Todos afectados Si
vaina introduce
dentro del
humor vitreo
1zquierdo Si Si Si Si No Si No No Si
12 15 F 1zquierdo Si No No Si Si, No Si Rectos superior y lateral Si
desplazado Oblicuo superior
rostral
Caso 1. LINFOHEMANGIOMA DE ORBITA
Caso 2. ESTESIONEUROBLASTOMA
Caso 3. METASTASIS DE CARCINOMA ADENOIDEO QUISTICO DE GLANDULA SUBMANDIBULAR, CON METASTASIS ETMOIDOESFENOIDAL Y ORBITAS.
Caso 4. CONDROMA MAXILAR
Caso 5. DISPLASIA FIBROSA MONOSTOTICA ORBITARIA (ALA MENOR DEL ESFENOIDES)
Caso 6. LINFOMA NO HODGKIN DE SENOS PARANASALES
Caso 7. ADENOCARCINOMA DE POCO A MODERADAMENTE DIFERENCIADO DEL SENO ESFENOIDAL
Caso 8. CARCINOMA POCO DIFERENCIADO NO QUERATINIZADO CON EXTENSAS AREAS DE NECROSIS DE SENOS PARANASALES
Caso 9. METASTASIS DE MAMA A ORBITA

Caso 10. LINFOMA NO HODGKIN (POSITIVO A ANTIGENO COMUN LEUCOCITARIO). LA BIOPSIA DE LABIO CONFIRMA EL SINDROME DE SJOGREN.
Caso 11. MENINGIOMA DEL ALA MENOR DEL ESFENOIDES CON AFECCION DE ORBITA.
Caso 12. LINFOMA DE ORBITA

F: Femenino
M: Masculino
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Tabla 13. Estudios de IRM. Estructuras afectadas en casos Unicos.

SENO SENO FOSA FOSA FOSA
EDAD LADO QUIASMA INFILTRACION CAVERNOSO | CAVERNOSO | PTERIGOPALATINA | PTERIGOPALATINA CRANEAL FOSA CRANEAL
CASO | SEXO | (afios) | AFECTADO | OPTICO |LEPTOMENINGEA DER 1ZQ DER 1ZQ ANTERIOR MEDIA
1 F 19 DER - - - - - - - -
2 M 59 DER - + + + - - + +
1ZQ - + - - - - - -
3 M 60 DER - + - + - + + +
1IZQ - - - - - - - -
4 F 19 DER + + + + - + + +
1ZQ - + - - - - - }
5 F 37 1ZQ - + - + - - + +
6 F 25 DER + + + + + + + +
1IZQ - + - - - - - -
7 F 67 1ZQ + + + + - - + +
DER - + - - - - - -
8 M 26 DER - + + + + + + +
9 F 87 1ZQ + + + + + + + +
10 F 40 1ZQ - + + + + + + +
11 F 32 DER + + + + + - + +
1IZQ - - - - - - - -
12 F 15 1ZQ - - + + - + + +
Caso 1. LINFOHEMANGIOMA DE ORBITA F: Femenino
Caso 2. ESTESIONEUROBLASTOMA M: Masculino
Caso 3. METASTASIS DE CARCINOMA ADENOIDEO QUISTICO DE GLANDULA SUBMANDIBULAR, CON METASTASIS ETMOIDOESFENOIDAL Y ORBITAS. DER: Derecho
Caso 4. CONDROMA MAXILAR 1ZQ: 1zquierdo
Caso 5. DISPLASIA FIBROSA MONOSTOTICA ORBITARIA (ALA MENOR DEL ESFENOIDES) +: Afectada
Caso 6. LINFOMA NO HODGKIN DE SENOS PARANASALES -: No afectada

Caso 7. ADENOCARCINOMA DE POCO A MODERADAMENTE DIFERENCIADO DEL SENO ESFENOIDAL
Caso 8. CARCINOMA POCO DIFERENCIADO NO QUERATINIZADO CON EXTENSAS AREAS DE NECROSIS DE SENOS PARANASALES
Caso 9. METASTASIS DE MAMA A ORBITA
Caso 10. LINFOMA NO HODGKIN (POSITIVO A ANTIGENO COMUN LEUCOCITARIO). LA BIOPSIA DE LABIO CONFIRMA EL SINDROME DE SJOGREN.
Caso 11. MENINGIOMA DEL ALA MENOR DEL ESFENOIDES CON AFECCION DE ORBITA.
Caso 12. LINFOMA DE ORBITA




Tabla 14. Estudios de IRM. Otras estructuras afectadas en casos Unicos.

CASO GENERO | EDAD OTRAS ESTRUCTURAS AFECTADAS

1 F 19 Ala mayor del esfenoides.
Ganglio linfatico yugulodigastrico superior izquierdo de 17.8 mm de didmetro longitudinal.

2 M 59 Giros olfatorios bilateral.

3 M 60 Duramadre prepontina, clivus.

4 F 19 Fisura orbitaria superior, musculos pterigoideos, nasofaringe, espacio masticador, espacio retrofaringeo y seno maxilar izquierdo.
Ganglio linfatico yugulodigéstrico superior derecho de 13.1 mm de didmetro longitudinal.

5 F 37 Ala mayor del esfenoides y musculo temporal ipsilateral.

6 F 25 Surcos olfatorios, lamina papiracea, ldmina cribosa del etmoides.

7 F 67 Seno esfenoidal.
Ganglios linfaticos periparotideos bilaterales, del lado derecho mide 8.2 mm de diametro maximo y submandibular izquierdo de 12.4 mm de diametro.

8 M 26 Huesos de la érbita, piel y tejido celular subcutaneo de surco nasogeniano, fosa nasal.
Ganglio linfatico intraparotideo izquierdo de 11.2 mm de diametro longitudinal, ganglio linfatico yugulodigastrico superior izquierdo de 12.1 mm de diametro
longitudinal.

9 F 87 Realce de la duramadre prepontina, espacio preseptal, tejidos blandos y estructuras 6seas de la 6rbita, tejidos blandos en surco nasogeniano y piel de nariz,|
nervio vidiano.

10 F 40 Glandula parétida.

11 F 32 Intraaxial, fosa craneal posterior, realce meningeo en ambos conductos auditivos internos.

12 F 15 Glandula lacrimal, espacio preseptal y parpado superior.
Ganglio linfatico yugulodigastrico superior derecho de 28.6 mm de diametro longitudinal, yugulodigastrico superior izquierdo de 14.5 mm, periparotideos e
intraparotideos izquierdos el mayor de 13.6 mm de diametro.

Caso 1. LINFOHEMANGIOMA DE ORBITA

Caso 2. ESTESIONEUROBLASTOMA
Caso 3. METASTASIS DE CARCINOMA ADENOIDEO QUISTICO DE GLANDULA SUBMANDIBULAR, CON METASTASIS ETMOIDOESFENOIDAL Y ORBITAS.

Caso 4. CONDROMA MAXILAR

Caso 5. DISPLASIA FIBROSA MONOSTOTICA ORBITARIA (ALA MENOR DEL ESFENOIDES)

Caso 6. LINFOMA NO HODGKIN DE SENOS PARANASALES

Caso 7. ADENOCARCINOMA DE POCO A MODERADAMENTE DIFERENCIADO DEL SENO ESFENOIDAL

Caso 8. CARCINOMA POCO DIFERENCIADO NO QUERATINIZADO CON EXTENSAS AREAS DE NECROSIS DE SENOS PARANASALES

Caso 9. METASTASIS DE MAMA A ORBITA

Caso 10. LINFOMA NO HODGKIN (POSITIVO A ANTIGENO COMUN LEUCOCITARIO). LA BIOPSIA DE LABIO CONFIRMA EL SINDROME DE SJOGREN.
Caso 11. MENINGIOMA DEL ALA MENOR DEL ESFENOIDES CON AFECCION DE ORBITA.
Caso 12. LINFOMA DE ORBITA IZQUIERDA.

F: Femenino.
M: Masculino.



13.3.- Figuras

Figura 1. Femenino de 43 afios de edad, con diagnéstico de meningioma de la
vaina del nervio 6ptico derecho. a) Corte axial secuencia SPGR FAST SAT en fase
simple, donde se observa incremento en el grosor de los tercios medio y distal de la
porcion intraorbitaria del nervio 6ptico derecho. b) Corte sagital secuencia FIESTA,
donde existe pérdida de la interfase entre la vaina y el nervio. c y d) Cortes axial y sagital
secuencia SPGR FAST SAT con gadolinio, se identifica realce periférico que corresponde

a la vaina del nervio oOptico, intenso y homogéneo.
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Figura 2. Femenino de 42 afios de edad, con diagnostico de meningiomas de las
vainas de los nervios Opticos. a y b) Secuencias FIESTA, axial (a) y coronal (b); en

donde se observa engrosamiento y pérdida de la interfase entre ambos nervios épticos y

su vaina.

c y d) Secuencias SPGR FAST SAT con gadolinio, se observa realce intenso en la vaina

de ambos nervios Gpticos, predominantemente periférico.
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Figura 3. Masculino de 36 afios de edad, con diagndstico histopatoldgico de

Schwannoma de 6rbita izquierda. a) Corte axial secuencia SPGR FAST SAT en fase
simple, donde se observa neoplasia isointensa al parénquima cerebral, que afecta el
vértice orbitario y la grasa intraconal, sin plano de separacion con el masculo recto lateral;
comprime el nervio Optico en sentido medial en su porcion intracanalicular, el cual se
encuentra adelgazado. b) Corte axial secuencia FIESTA, donde la lesién es ligeramente
hiperintensa con respecto al parénquima cerebral. ¢) Corte axial secuencia SPGR FAST
SAT contrastada, la lesién presenta realce homogéneo e intenso. d) Corte coronal
secuencia SPGR FAST SAT, donde se observan los mismos hallazgos que en c. El
nervio optico estd desplazado hacia el polo nasal y se pierde el plano de clivaje con la
neoplasia.
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Figura 4. Femenino de 19 aflos de edad con diagnostico por imagen de

hemangioma cavernoso de Orbita derecha. a) Corte axial secuencia SPGR FAST SAT
en fase simple. b) Cortes coronales en secuencia FIESTA. ¢ y d) Cortes axial (c) y
coronal (d) secuencias SPGR FAST SAT con gadolinio. Se observa lesion heterogénea
(isointensa/hiperintensa) en secuencias T1 (a) y FIESTA (b); la cual posterior a la
administracion del medio de contraste (c y d) presenta realce intenso heterogéneo.
Obsérvese la presencia de calcificacion adyacente al nervio Optico. La tumoracion

comprime y secuestra el nervio optico.
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Figura 5. Paciente masculino de 59 afios de edad con diagndstico histopatolégico

de Estesioneuroblastoma. Cortes axiales (a y b) y coronales (c y d), secuencias SPGR
simple (a), T2 (c) y SPGR posterior a la administracién de gadolinio (b y d). En donde se
observa tumoracién lobulada, isointensa a la sustancia gris en secuencia T1 (a),
hiperintensa en secuencia T2 (c) y posterior a la administracién de gadolinio (b y d)
presenta realce intenso y homogéneo. Obsérvese la compresién de ambos nervios

opticos a nivel de su porcidn intraorbitaria.
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Figura 6. Masculino de 60 afios de edad con diagndstico histopatologico de

carcinoma adenoideo quistico de glandula submandibular izquierda, con
metéstasis etmoido-esfenoidal y orbitas. Secuencias axiales (a, b y ¢) y coronal (d); T1
simple (a), T2 (b) y T1 contrastados (c y d). Se observa neoplasia que afecta el seno
esfenoidal y las celdillas etmoidales posteriores bilaterales, su comportamiento es
hipointensa/isointensa en secuencia T1 (a) comparada con el parénquima cerebral a la
sustancia gris, hiperintensa en secuencia T2 (b) y posterior a la administracion de
gadolinio presenta realce periférico. Comprime ambos nervios Opticos, en la porciéon

intracanalicular, afectando el perineuro y vértices orbitarios.
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Figura 7. Masculino de 19 afios de edad con diagndstico histopatolégico de

condroma maxilar. a, b, ¢ y d) Cortes coronales. a y b) Secuencias STIR. c y d)
Secuencias SPGR FAST SAT en fase simple (c) y contrastada (d). Se observa
tumoracion lobulada, hiperintensa en secuencias STIR (a y b), discretamente
hiperintensa con la sustancia gris en secuencia SPGR FAST SAT (c) y posterior a la
administracion de gadolinio (d) presenta discreto realce heterogéneo. Obsérvese la
compresion del nervio éptico izquierdo (en todas las secuencias), con desplazamiento en

sentido dorsal y medial; asi como afeccion de su vaina (a y b).

65



Figura 8. Femenino de 37 afios de edad con diagnostico por imagen de displasia
fibrosa monostoética del ala menor del esfenoides izquierda. a y b) Cortes axiales. cy
d) Cortes coronales. a) Secuencia T2. b, c y d) SPGR FAST SAT en fases simple (¢c) y
contrastada (d). Se observa lesion expansiva, localizada en el ala menor del hueso
esfenoides izquierda, de comportamiento hipointensa en todas las secuencias. Posterior
a la administracion del medio de contraste presenta reforzamiento periférico (d).
Comprime al nervio 6ptico en su porcién intracanalicular, el cual presenta cambios en su
intensidad de sefial, siendo hiperintenso en secuencia T2. Ademas, existe afeccion de la

grasa extraconal, vértice orbitario y musculo recto lateral ipsilaterales.
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Figura 9. Femenino de 25 afios de edad con diagndstico histopatologico de Linfoma No

Hodgkin de senos paranasales. a) Corte axial secuencia T1 en fase simple, se observa lesién
heterogénea dependiente de senos paranasales con infiltracion de la lamina papiracea e involucro
de la drbita; afecta el espacio extraconal, contacta y desplaza al mdsculo recto medial, asi como
al nervio 6ptico. b) Corte coronal secuencia T2, lesion heterogénea, donde el nervio Optico
derecho se observa desplazado en sentido dorsal y hacia el polo temporal; no existe interfase
entre el nervio y la vaina. Asi mismo, se identifica engrosamiento mucoso de tipo polipoideo de
ambos senos maxilares por obstruccién de los complejos osteomeatales. c) Corte coronal
secuencia SPGR FAST SAT con gadolinio, donde se identifica realce heterogéneo. d) Corte
sagital secuencia SPGR FAST SAT contrastada, mismos hallazgos que en c; asi como presencia

de desplazamiento en sentido dorsal del nervio éptico.
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Figura 10. Femenino de 26 afios de edad con diagndstico histopatologico de

carcinoma poco diferenciado no queratinizado de senos paranasales. a y c) Cortes
axiales. b y d) Cortes coronales. a) Secuencia FIESTA. b, c y d) Secuencias SPGR FAST
SAT en fase simple (b) y contrastada (c y d). Esta neoplasia es heterogénea
(hipointensal/isointensa), comparada con el parénquima cerebral a la sustancia gris, en
secuencia FIESTA e isointensa en secuencia SPGR FAST SAT; (b) y posterior a la
administracion de gadolinio, presenta realce heterogéneo, de predominio periférico.
Afecta al nervio Optico en sus porciones intraorbitaria, intracanalicular y craneal, asi como
se identifica infiltracién de la vaina de este nervio. Desplaza al globo ocular en sentido
rostral; afecta la grasa intra y extraconal, muasculos recto medial, inferior y oblicuo
superior; vértice orbitario, fosa nasal, piel y tejido celular subcutaneo del surco

nasogeniano.
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Figura 11. Femenino de 87 afios de edad con diagndstico histopatologico de

metastasis de mama a 6rbita izquierda. a, b y d) Cortes coronales. c) Corte axial. a)
Secuencia FIESTA. b, ¢ y d) Secuencias SPGR FAST SAT en fases simple (b) vy
contrastadas (c y d). Esta lesion es hipointensa en secuencia FIESTA, hiperintensa en
secuencia SPGR FAST SAT y posterior a la administracion de gadolinio, presenta realce
intenso y homogéneo. Obsérvese la afeccion del nervio ptico izquierdo en sus porciones
intraorbitaria e intracanalicular, con infiltracién de la vaina, afeccion de la grasa intra y
extraconal; asi como de los musculos extraoculares (recto medial y oblicuo superior).

También, se identifica afeccidn del vértice orbitario ipsilateral.
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Figura 12. Femenino de 32 afios de edad con diagnostico histopatolégico de

meningioma del ala menor del esfenoides derecha. a, b y ¢) Cortes axiales. d) Corte
coronal. a, ¢ y d) Secuencias SPGR FAST SAT en fases simple (a) y posterior a la
administracién de gadolinio (c y d). b) Secuencia FIESTA. La neoplasia se comporta
isointensa al parénquima cerebral (sustancia gris) en las secuencias SPGR FAST SAT
(a) y FIESTA (b); afecta las porciones intraorbitaria, intracanalicular y porcion craneal del
nervio éptico, infiltra toda la vaina del nervio Optico, se introduce al humor vitreo, con
derrame retiniano, proptosis y ptisis bulbar respectivamente. La grasa intra y extraconal
se encuentran afectadas, asi como todos los musculos extraoculares, vértice, seno

cavernoso y ala menor del esfenoides del lado derecho.
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Figura 13. Femenino de 15 afios de edad con diagnéstico histopatologico de
Linfoma No Hodgkin de orbita izquierda. a, b, ¢ y d) Cortes coronales. a) Secuencia
STIR. b) Secuencia FIESTA. c y d) Secuencias SPGR FAST SAT en fase simple (c) y
contrastada (d). Esta tumoracién es hiperintensa, cuando se le compara con el
parénquima cerebral (sustancia gris) en secuencia STIR (a), hipointensa en secuencia
FIESTA (b), isointensa en secuencia SPGR FAST SAT (c) y posterior a la administracién
de gadolinio, presenta realce intenso y homogéneo (d). Obsérvese la afeccion de la
porcion intraorbitaria del nervio éptico derecho y pérdida de la interfase entre la vaina y el
tumor. El nervio se encuentra desplazado en sentido ventral. Esta lesion afecta la grasa

extraconal, asi como los musculos recto superior, recto externo y oblicuo superior.
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Ol oD
Ol: Ojo izquierdo  OD: Ojo derecho

Figura 14. Campos visuales de paciente femenino de 43 afios de edad, con
diagnostico de meningioma de la vaina del nervio 6ptico derecho, Ojo derecho con

una isla de vision temporal inferior y una isla de nasal inferior, ojo izquierdo completo.

Ol oD
Ol: Ojo izquierdo
OD: Ojo derecho

Figura 15. Campos visuales de paciente masculino de 36 afios de edad, con
diagnostico histopatolégico de Schwannoma de Orbita izquierda.Ojo derecho aumento
de mancha ciega, ojo izquierdo completo.
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Ol oD
Ol: Ojo izquierdo
OD: Ojo derecho

Figura 16. Campos visuales de paciente femenino de 25 afios de edad con
diagnostico histopatologico de Linfoma No Hodgkin de senos paranasales. Ojo
derecho con respeto de cuadrante nasal inferior y macula de manera parcial. Ojo

izquierdo Amaurdético.
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