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RESUMEN

Objetivos: Describir las manifestaciones visuales
en neoplasias neuropedidtricas, relacionarlas con la
localizacion tumoral y analizar su relevancia en el
seguimiento de la enfermedad.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospec-
tivo que incluye pacientes menores de 14 afios con
neoplasias cerebrales de cualquier estirpe, registra-
das en nuestro centro desde 1996 hasta el 2005.
Resultados: En un 44% de los pacientes con des-
censo en la agudeza visual, la ambliopia fue catalo-
gada como orgdnica. En el 28% de los casos, la
ambliopia era secundaria al estrabismo/nistagmus
producido por el tumor. El tratamiento corrector
resulté efectivo en varios casos de ambliopia parcial
y totalmente organica. Tres recidivas tumorales fue-
ron detectadas gracias a la exploracién de fondo de
0jo y campimetria, antes de que las pruebas de ima-
gen fueran concluyentes.

Conclusion: El examen oftalmoldgico (agudeza
visual, campimetria, funduscopia) es una pieza cla-
ve en el seguimiento de la patologia tumoral cere-
bral. Las ambliopias orgdnicas parciales/totales son
susceptibles de tratamiento corrector.

Palabras clave: Tumores cerebrales, ambliopia,
campimetria, agudeza visual, astrocitoma.
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ABSTRACT

Purposes: To describe the visual manifestations of
brain neoplasms, and to analyze the effect of tumor
control on these.

Methods: This is a descriptive retrospective study,
which includes patients under 14 years of age, suf-
fering from different brain neoplasms in our hospi-
tal between 1996 and 2005 inclusive.

Results: In the group of patients with low visual
acuity, 44% had organic amblyopias. In 28% of
cases, the amblyopia was secondary to the strabis-
mus/nystagmus produced by the developing tumor.
Corrective treatment was successful in some cases
of partial or total organic amblyopia. Ophthalmolo-
gic evaluation (including perimetry and fundos-
copy) enabled detection of 3 tumor relapses.
Conclusions: Visual analysis (visual acuity, peri-
metry, fundoscopy) should be an essential compo-
nent of assessment during brain neoplasm treatment
and follow-up. Corrective treatment is sometimes
successful in organic amblyopias (Arch Soc Esp
Oftalmol 2008; 83: 471-478).

Key words: Brain neoplasms, amblyopia, peri-
metry, visual acuity, astrocytoma.
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INTRODUCCION

El ojo representa una ventana abierta al sistema
nervioso central, y como tal, puede proporcionarnos
multiples y variados signos como resultado de una
alteracion a cualquier nivel de la via 6ptica y/o de
las numerosas estructuras asociadas que toman par-
te en el complejo proceso de la visién. En la
siguiente revision de casos pretendemos describir y
analizar las diferentes manifestaciones oftalmologi-
cas producidas por procesos neopldsicos intracrane-
ales en una poblacién pedidtrica determinada. Cla-
sificaremos esta informacién y la interpretaremos
como un componente mds en una disfuncién de
cardcter severo y con potencial afectaciéon multior-
génica.

SUJETOS, MATERIAL Y METODO

Con intencion de estudiar las manifestaciones
oftalmoldgicas de los tumores cerebrales en un sub-
grupo concreto de poblacién pedidtrica, se planted
un estudio descriptivo retrospectivo que abarcaba
todos los procesos neopldsicos cerebrales de cual-
quier estirpe (incluyendo las metéstasis intracrane-
ales de tumores con foco primario a distancia) pre-
sentadas en nifios menores de 14 afios en nuestro
centro. En el estudio se incluyeron los pacientes
controlados a lo largo de los ultimos diez afios,
basandonos en las fechas de alta registradas entre
1996 y 2005 (ambos incluidos). Los objetivos del
estudio fueron los siguientes:

— Revisar y clasificar los tumores cerebrales
pedidtricos atendidos en nuestro centro desde 1996
hasta 2005.

— Estudiar de los signos y sintomas oftalmolo-
gicos en cada paciente.

— Estudiar la relacién de la localizacién tumo-
ral con la clinica oftalmolégica.

— Interpretar las pruebas complementarias
oftalmoldgicas.

— Valorar el papel de la exploracién oftalmol6-
gica en cuanto al diagndstico y seguimiento de la
enfermedad.

— Analizar los diferentes tratamientos oftalmo-
l6gicos empleados y su respuesta en cada caso.

Para la recopilaciéon de datos se recurrié al
siguiente material: Historias clinicas disponibles en
los archivos del hospital; historias escaneadas en el
sistema informdtico por fallecimiento del paciente u

otros motivos no especificados; historias remitidas
al servicio de oftalmologia o a otras dreas hospita-
larias (oncologia pedidtrica, neuropediatria, ortope-
dia infantil, endocrinologia) por hallarse en activo
en el momento del estudio. Posteriormente se pro-
cedid a la recogida de datos, que se clasificaron en
una cuartilla patrén con los siguientes apartados:
Datos identificativos del paciente; patologia cere-
bral, especificando tipo de tumor, localizacién y
extension, edad de presentacion y nimero de recai-
das en su caso; patologias secundarias al proceso
tumoral o al tratamiento recibido; clinica visual
(agudeza visual subjetiva/objetiva, ambliopias y
correccion en cada caso, hallazgos en la inspeccién
ocular/biomicroscopia/fondo de ojo, trastornos del
nervio éptico, trastornos de otros pares craneales y
otras alteraciones en la motilidad ocular); pruebas
complementarias oftalmoldgicas (campimetrias,
potenciales evocados visuales, test de colores, test
de diplopia, etc.); pruebas de imagen representati-
vas (resonancia magnética cerebral y tomografia
axial computerizada cerebral); tratamiento oftalmo-
l6gico/general recibido durante el periodo de estu-
dio; éxitus en su caso, fecha de defuncién y edad
del paciente.

RESULTADOS

Tras la recopilacién de los datos a estudiar, se
realizé el andlisis y clasificacién de la informacién
en los siguientes apartados: Estirpe tumoral; agude-
za visual/ametropias; disfuncién de pares craneales;
nistagmus; hallazgos en biomicroscopia/fondo de
0jo; campimetria; éxitus.

Estirpe tumoral (tabla I, fig. 1)

Los tumores més frecuentes entre todos los revi-
sados pertenecieron a la estirpe neuroglial. En este
grupo se detectaron 13 astrocitomas, 3 de ellos
supraselares, 4 de fosa posterior (cerebelosos), 4
hemisféricos de fosa anterior, un astrocitoma de
células gigantes del tercer ventriculo y uno pilociti-
co medular cervical. Entre los gliomas distinguimos
3 troncoencefdlicos, 2 del nervio dptico/quiasma,
uno taldmico y una gliomatosis cerebri difusa en un
sindrome de Neurofibromatosis tipo 1. Para finali-
zar con este grupo citamos 5 tumores neurogliales
derivados del epéndimo.
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Tabla I. Manifestaciones oftalmoldgicas segiin la estirpe tumoral

CLASIFICACION TUMORAL ~ AME/  PARES CRANEALES/ PRUEBAS BIOMICROSCOPIA/
AMBL NISTAGMUS COMPLEMENT. FONDO DE 0JO
NEUROGLIA: Par II: 3 Papiledema: 13
— Astrocitoma 13 7 Par I1I: 4 — Campos V.: 6 Atrofia papilar: 4
— Ependimoma 5 4 Par IV: 2 — PEV:7 Tortuosidad vascular: 2
— Glioma 7 4 Par V: 1 — Hess-Lancaster: 1 Ulcera neurotréfica: 1
Par VI: 9 — Fansworth-Munsell: 1 Lagoftalmos: 1
Par VII: 11 Traslucencia vasculatura
coroidea: 1
Nist. Abduccién.: 7 Conjuntivitis alérgica
medicamentosa: 1
Nist. Horizontal *: 3 Asimetria facial: 1
Nist. Vertical: 1 Protrusién fronto-malar: 1
NEUROEPITELIALES Par II: 5
INDIFERENCIADOS: Par III: 4
— PNET 3 1 ParIV: 1 — Campos V: 6 Papiledema: 7
— Meduloblastoma 13 7 Par V: 2 — PEV: 1 Atrofia papilar: 2
Par VI: 7 Linfedema palpebral: 1
Par VIIL: 4 VHZ frontal: 1
Nist. Abduccioén.: 4
Nist. Adduccién: 1
Nist. Rotatorio: 1
Ol: 1
HIPOFISARIOS: Par Il : 2 — Campos V: 4
— Craneofaringioma 5 5 ParIIT : 1 — PEV:2 Papiledema: 2
Par VI: 1 Atrofia papilar: 3
Nist. Abduccién : 2
MENINGOTELIALES: ParII: 1 Papiledema: 2
— Meningioma 2 2 Pares II-VIII: 1 Queratitis exposicion: 1
Nist. Horizontal*: 1 Tortuosidad vascular: 1
METASTASIS: ParII: 1 — Campos V: 1 Papiledema: 1
— NB suprarrenal 1 1 Tortuosidad vascular: 2
— Tumor Wilms 1 Par VIIL: 2 Exoftalmos: 1
Hematoma palpebral: 1
OTROS:
— Pineales:
Disgerminoma 1
— N. Periféricos: Parll : 3 Papiledema: 2
Schwannoma 1 Par IV: 1 — Discromatopsia: 1 Traslucencia vasculatura
coroidea: 1
— Carcinoma PC 1 Par V: 2 — Campos V: 2 Masa fronto-temporal: 1
— Teratoide 1 1 Par VI: 3 — PEV:3 Exoftalmos: 1
— RE 1 Nist. Abduccién: 1 Ulcera neurotréfica: 1
— Angioma AV 1 Nist. Horizontal*: 1 Hamartomas retinianos: 1
— Hem. cerebeloso 1 1
— Quiste coloide 1 1
— Hamartoma 3 3

* Nistagmus horizontal no especificado.

AME/AMBL: ametropias/ambliopias; Campos V: campos visuales; PEV: potenciales evocados visuales; PNET: tumores derivados del neuroecto-
dermo primitivo; VHZ: virus herpes zoster; OI: oftalmoplejia internuclear; NB: neuroblastoma; RE: rabdomiosarcoma embrionario; Angioma AV:
angioma arteriovenoso; Hem. cerebeloso: hemangioblastoma cerebeloso; Carcinoma PC: carcinoma de plexos coroideos.

Los segundos tumores en frecuencia fueron los
neuroepiteliales indiferenciados, entre los que des-
tacamos los tumores hemisféricos derivados del
neuroectodermo primitivo (PNET) (3 casos) y los
meduloblastomas del vérmix cerebeloso, que repre-
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sentaron el grupo individual mds numeroso con 13
casos registrados.

Los tumores hipofisarios hallados en la pobla-
cién pedidtrica a estudio fueron exclusivamente cra-
neofaringiomas (5 casos).
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Neuroglia

B Neuroepit. Indifer.
& Hipofisis

& Meningoteliales
& Metastasis

B Plexos coroideos

E N. periféricos

28%

O Otros

Fig. 1: Clasificacion de los tumores neuropedidtricos
segun su estirpe.

Dentro de la estirpe meningotelial se hallaron 2
casos de meningioma; refiriéndonos a los tumores
de nervios periféricos, se detecté un tumor de las
vainas nerviosas (schwannoma). Sendos procesos
correspondieron a pacientes afectos de neurofibro-
matosis tipo 2. Los 3 casos de hamartomatosis cere-
bral descritos pertenecian a dos pacientes con escle-
rosis tuberosa y uno con neurofibromatosis tipo 1.

Dos de las neoplasias cerebrales estudiadas resul-
taron ser metdstasis de focos primarios a distancia
(tumor renal de Wilms y neuroblastoma suprarre-
nal). Del mismo modo, 10 tumores entre los citados
produjeron diseminacién metastitica leptomenin-
gea. Seis de ellos fueron meduloblastomas cerebe-
losos, que se perfilan como una de las estirpes de
peor prondstico.

Entre todas las neoplasias clasificadas, un 42%
tenian origen en la fosa craneal posterior.

Agudeza visual/ametropias

El registro de la agudeza visual se llevé a cabo
Unicamente en 36 pacientes, entre los cuales se
determiné una pérdida de visién tanto subjetiva
como objetiva en el 77% de los casos. Tras analizar
detenidamente la etiopatogenia del déficit visual
(fig. 2), se concluy6 que en un 44% de los casos
existia una alteracién orgdnica visual que justifica-
ba el trastorno, y que estaba producida directamen-
te por el proceso tumoral, o secundariamente a su
expansion, a la distorsion de las estructuras adya-
centes o al aumento de presion intracraneal genera-
do. Sin embargo, existe un grupo paralelo (28%) en
el que el tumor produjo una reduccién indirecta de

O Alt.orgénica via visual
199 A g

% & Ambliopia estribica/nistagm ica
® Disfuncion previa

B0tros *

# Anoftalmos T

28%

Fig. 2: Etiopatogenia de la disminucion de la agudeza
visual en el grupo de estudio.

* Se incluye un caso de autoestimulacion ocular/fotofo-
bia en un astrocitoma del tercer ventriculo, y un frota-
miento ocular persistente en un meduloblastoma disemi-
nado. fAnoftalmos posquirirgico en un paciente con
meningioma del nervio optico afecto de neurofibromato-
sis tipo 1.

la agudeza visual. Nos referimos a las ambliopias
estrdbicas o nistdgmicas producidas por el dafio en
los nicleos-pares oculomotores como consecuencia
del avance de la masa intracraneal. Podriamos sin
duda incluir estos sujetos en el apartado «Ambliopi-
as orgdnicas o secundarias al proceso tumoral» ya
que se trata de secuelas indirectas del tumor, pero
decidimos estudiarlas como un grupo independien-
te por su especificidad y por la peculiaridad de su
fisiopatologia.

En un 19% de los sujetos se hallé un trastorno
previo en la agudeza visual, predominando las
ambliopfias por estrabismos convergentes acomoda-
tivos en sujetos hipermétropes. Denominaremos a
este grupo «Disfunciones previas» o «Ambliopias
no orgdnicas», y seflalamos que en todas ellas se
obtuvo una ganancia en la agudeza visual tras la
correccién adecuada en cada caso (gafas; oclusio-
nes; penalizaciones; inyecciones de toxina botulini-
ca; cirugia de estrabismo). Mds atn, detectamos
una mejoria visual notable al administrar correccién
a varios pacientes con un componente amblidpico
organico parcial (asociado a un trastorno visual pre-
vio al desarrollo tumoral) o exclusivamente organi-
co (fig. 3).

Pares craneales
En nuestro estudio consideramos el segundo par

craneal o nervio 6ptico como un grupo indepen-
diente por la gran variedad de signos/sintomas que
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Fig. 3: Ejemplo de mejoria en la agudeza visual tras
correccion en pacientes con ambliopia previa al desa-
rrollo tumoral, ambliopia combinada (previa y orgdni-
ca) y ambliopia exclusivamente orgdnica.

OD: ojo derecho; OI: ojo izquierdo; AO: ambos ojos;
PEV: potenciales evocados visuales; CV: campos visuales.

puede generar. Entre las alteraciones mads caracte-
risticas destacamos las siguientes: Alteraciones
pupilares (18 casos); discromatopsia (4 casos);
amaurosis autolimitada (3 casos); ceguera legal
(agudeza visual menor de 0,1) en 3 casos y anoftal-
mos secundario a exenteracién en un meningioma
del nervio 6ptico. En cuanto al aspecto del disco
optico en la funduscopia, 17 pacientes presentaron
papiledema en algiin momento del proceso, y en 14
de ellos se objetivo una atrofia papilar residual. Se
registraron tres casos en los que el papiledema fue
el primer dato indicativo de recidiva tumoral en una
fase en la que la RMN vy el resto de pruebas com-
plementarias ain no eran resolutivas.
Refiriéndonos al resto de pares craneales, y como
podemos observar en la figura 4, el mas frecuente-
mente afectado fue el abducens (VI) por su gran
susceptibilidad a las compresiones y a las variacio-
nes en la presion intracraneal (1). El segundo par en
frecuencia fue el facial (VII). Este hecho puede
explicarse por la proximidad de ambos pares crane-
ales tanto en su salida del tronco del encéfalo como
en su trayecto intracraneal (2). Les sigue el par III
conun 18%, y el IV, V y VII en menor frecuencia.

Nistagmus (fig. 5)

En la poblacién a estudio, el tipo mds frecuente
de nistagmus es el de componente horizontal que se

N° pacientes
25+

20

15

104

m v v Vi Vil

Pares craneales afectados

Fig. 4: Frecuencia de pardlisis/paresias de pares cra-
neales.

exacerba en las lateroversiones. En un 61% halla-
mos un nistagmus horizontal bilateral, y en el 24%
de los casos fue unilateral. Este hecho es explicable
por la gran frecuencia de afectacion del sexto par en
los procesos neopldsicos intracraneales, limitando
la abduccién de uno o ambos ojos y generando un
nistagmus secundario. Los nistagmus verticales
aparecen en una proporcion notablemente menor.

Biomicroscopia/fondo de ojo

Son numerosos y variados los hallazgos en la ins-
peccién ocular, biomicroscopia y fondo de ojo.
Como hemos comentado anteriormente, el edema
de papila y la atrofia papilar son habituales en el
grupo de estudio. El papiledema suele presentarse
como uno de los signos precoces de la enfermedad,
como consecuencia de una compresién directa del
nervio optico y/o un aumento en la presién intra-
craneal que compromete el retorno venoso ocular.
Por lo general, el papiledema y los sintomas de
hipertensién intracraneal se resuelven tras la

5% 5%

B horizontal abduccién bilateral
[ horizontal abduccion unilateral
@ horizontal aduccion

61% | & vértico-horizontal

= yertical

Fig. 5: Clasificacion de los nistagmus en el grupo de
estudio.
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implantacién de una valvula de derivacién ventricu-
lo-peritoneal. La atrofia papilar, que se caracteriza
por palidez y por un aumento en la excavacion, sue-
le ser consecutiva al edema de papila y por lo tanto
aparece en fases mas tardias (1). El estudio incluye
otras multiples manifestaciones, detalladas en la
tabla I.

Campimetria (figs. 6-9)

A lo largo del estudio encontramos diversos
patrones campimétricos especificos segtn la locali-
zacion tumoral (3), y que son de gran utilidad no
solo en el diagnéstico y localizacién anatémica de
la neoplasia, sino también en el seguimiento de la
enfermedad y en la deteccién de recidivas. Refi-
riéndonos a dos casos en particular, fue posible rea-
lizar un diagnéstico precoz de una recidiva tumoral
gracias a la modificacion de los campos visuales de
los pacientes y a la reciente aparicién de una diplo-
pia binocular en uno de ellos.

Exitus

El nimero de pacientes fallecidos ascendi6 a 20
(34%); 5 pacientes con edades comprendidas entre
los 0 y 4 afios, 5 pacientes entre 5 y 9 afios, y 10
pacientes entre 10 y 15 afos, con edad media de
fallecimiento de 6,16 afios. Un 25% de los casos
corresponde a meduloblastomas del vérmix cerebe-
loso. En la mayoria de los casos (60%) no se espe-
cifica la causa de la muerte, catalogandose como
parada cardiorrespiratoria. Un 20% de los nifios

Fig. 6: Campimetria I: anopsia izquierda en un astroci-
toma pilocitico supraselar con hidrocefalia obstructiva.

Fig. 7: Campimetria II: Evolucion campimétrica de un
craneofaringioma. Obsérvese la discreta mejoria en los
sucesivos estudios.

sufrieron una insuficiencia respiratoria objetivable.
En el 20% restante incluimos una insuficiencia car-
diaca, una hemorragia cerebral masiva, un shock
séptico y un estatus convulsivo.

DISCUSION

Las neoplasias sélidas mds frecuentes en la edad
pedidtrica son las correspondientes al sistema ner-
vioso central. Las estirpes tumorales predominantes
varfan respecto al adulto, siendo mds comunes en

Fig. 8: Campimetria III: hemianopsia homdnima
izquierda en un quiste coloide del tercer ventriculo con
afectacion de la cintilla optica derecha.
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Fig. 9: Campimetria IV: Cuadrantanopsia inferior dere-
cha en un ependimoma parietal izquierdo. Obsérvese la
progresion a hemianopsia derecha como resultado de la
extension tumoral hacia el l6bulo temporal izquierdo.

nifios los gliomas benignos, tumores neuroepitelia-
les indiferenciados y craneofaringiomas (4,5). Los
meduloblastomas del vérmix cerebeloso represen-
tan el grupo individual mas numeroso (6), dato que
concuerda con los resultados de nuestro estudio. En
cuanto a la localizacién tumoral, el porcentaje de
neoplasias infantiles supratentoriales es equiparable
a las infratentoriales, a diferencia del adulto, en
cuyo caso predominan las primeras (4,7).

Como hemos comprobado, la exploracion oftal-
moldgica es de vital importancia para diagnosticar
recidivas de tumores cerebrales pedidtricos en los
que no existen otras manifestaciones neuroldgicas y
las pruebas de imagen no son atn concluyentes. En
nuestra serie fue posible detectar precozmente
varias recidivas tumorales gracias al hallazgo de
papiledema en la exploracién funduscépica de ruti-
na (3 casos), y a las variaciones recientes en la cam-

pimetria (2 casos). La recidiva tumoral es la causa
mas frecuente de muerte tardia en pacientes pedid-
tricos. Por lo tanto, el prondstico mejora si se detec-
ta la recurrencia en fase asintomadtica (4). Segiin
nuestro criterio, una exploracién oftalmolégica
Optima bdésica en pacientes neuropedidtricos deberia
incluir: agudeza visual espontanea/con correccién y
esquiascopia; examen de la motilidad ocular/estu-
dio estrabismo; biomicroscopia y fondo de ojo;
campimetria; otros (test de diplopia, test de binocu-
laridad/supresion, etc.).

Refiriéndonos a las alteraciones en la agudeza
visual, hemos comprobado que la correccion de las
ambliopfas no organicas («disfunciones previas»)
presenta resultados similares a los obtenidos en la
poblacién sana. Mds atin, las ambliopias por lesién
orgdnica directa o producidas por un
estrabismo/nistagmo secundario al tumor son
potencialmente corregibles. Por todo ello, no cree-
mos conveniente subestimar la capacidad de rehabi-
litacién visual del nifio oncoldgico, ya que en oca-
siones la respuesta al tratamiento es inesperada y es
posible obtener un nivel visual aceptable para su
manejo en la vida cotidiana.
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