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RESUMEN

Objetivo: Estudiar a partir de 3 casos las caracteris-
ticas clinicas y radiolégicas del meningocele,
meningioma y glioma del nervio éptico (NO) para
discutir su diagnéstico diferencial asi como su enfo-
que terapéutico.

Método: Se revisaron las historias clinicas de tres
pacientes afectos de las patologias anteriormente
mencionadas que fueron estudiados en nuestro ser-
vicio, y se realiz6 una revision bibliografica sobre el
diagndstico y tratamiento actual de estas entidades.
Resultados: El diagnéstico diferencial debe basar-
se en un amplio abanico de aspectos: edad, raza,
sexo y frecuencia de la tumoracién como factores
epidemioldgicos a tener en cuenta. Clinicamente
los pilares fundamentales son: agudeza visual (AV),
campimetria, exoftalmometria Hertel y fundusco-
pia, que nos servirdn para controlar la evolucién del
proceso. Las caracteristicas radiolégicas que nos
aportan la resonancia magnética (RM) y la tomo-
grafia computerizada (TC) como técnicas de elec-
cion nos ayudan a diferenciar un cuadro de otro. En
raras ocasiones hay que recurrir al estudio anatomo-
patoldgico para confirmar la entidad. Las opciones
terapéuticas son observacion, cirugia, quimiotera-
pia y radioterapia en funcién de las caracteristicas
del caso.
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ABSTRACT

Purpose: After studying 3 clinical cases, we have
reviewed the clinical and radiological characteris-
tics of meningocele, meningioma and optic nerve
glioma. The differential diagnosis and therapeutic
management are also discussed.

Methods: Review of three clinical reports of three
patients seen in our unit and a bibliographic search
concerning the diagnosis and therapeutic manage-
ment of these three entities at the present time.
Results: Differential diagnosis has to be based on a
wide range of parameters: epidemiologic (age, race,
sex, prevalence of the tumors), clinical (visual
acuity, perimetry, Hertel exophthalmometry and
funduscopy) and radiologic (computed tomography
and magnetic resonance). Anatomopathologic
study is required only rarely. The therapeutic
options are: observation, surgery and radiotherapy.
Conclusion: A correct differential diagnosis is
mandatory to be able to individualize the treatment
for each entity (Arch Soc Esp Oftalmol 2009; 84:
563-568).
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Conclusion: El diagnéstico diferencial de estas
patologias es dificil, y hay que basarse en sus carac-
teristicas clinicas y radioldgicas para asi orientar
correctamente su tratamiento, individualizando
cada caso y teniendo en cuenta el comportamiento
relativamente benigno de estos tumores para evitar
una decision terapéutica precipitada.

Palabras clave: Meningioma, meningocele, glio-
ma, nervio optico.

INTRODUCCION

La patologia quirtdrgica del nervio 6ptico (NO)
presenta ciertas peculiaridades caracterizadas por
su enclave anatémico, que dificulta su accesibili-
dad. El riesgo de invasién intracraneal y el deterio-
ro en la funcién visual nos obliga a tipificar cada
tipo de lesion. El meningocele del NO, también
descrito en la literatura como quiste de la aracnoi-
des o ectasia de las vainas del nervio dptico, es una
proliferaciéon de tejido fibrovascular normal que
provoca una distensién benigna de las meninges.
Estos quistes pueden simular neoplasias del NO, en
especial meningiomas. Los meningiomas primarios
del NO suponen un tercio de los tumores primarios
del NO y son las neoplasias mas frecuentes de entre
las que interesan a las vainas del NO. Los gliomas
del NO a pesar de ser poco frecuentes, son la causa
mas frecuente de neoplasia del NO.

SUJETOS, MATERIAL Y METODOS

A partir de tres casos planteamos las caracteristi-
cas clinicas y radiolégicas de un meningocele, un
meningioma y un glioma del NO para discutir su
diagnéstico diferencial asi como su tratamiento
apoyados en los tltimos avances encontrados en la
literatura.

RESULTADOS
Caso 1

Paciente varén de 39 afios que acude al Servicio
de Urgencias por presentar proptosis de un aiio de
evolucién en ambos ojos (AO), sin descenso de la
agudeza visual (AV). No presentaba ningtn otro

sintoma a destacar ni antecedentes de interés. En la
exploracién el paciente presentaba una AV de 0,5
en ojo derecho (OD) (referido como ambliope por
el paciente) y de 0,8 en ojo izquierdo (OI). La exof-
talmometria Hertel era de 25 mm en OD y de 23
mm en Ol. La exploracién biomicroscdpica y tono-
métrica fue normal. En el estudio del fondo de ojo
presentaba edema de papila en OD. El test de colo-
res Farnsworth era normal. En el estudio campimé-
trico el OI era normal pero en el OD presentaba un
defecto inferonasal, que no era una cuadrantanopsia
estrictamente. Se solicité una tomograffa compute-
rizada (TC) que se informé como ectasia/engrosa-
miento de las vainas de ambos NO en contexto de
exoftalmos bilateral mds marcado en OD (fig. 1).
Sospechédndose la presencia de meningocele bilate-
ral se optd por observar periédicamente al paciente
sin realizar ningtin otro acto diagndstico-terapéuti-
co adicional. En la actualidad, 16 afios después, el

Fig. 1: Meningocele bilateral (flechas). Tomografia
computerizada axial.
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paciente presenta una AV de 0,6 en OD y 0,8 en OL.
La exoftalmometria y campimetria han permaneci-
do estables. En el fondo de ojo el aspecto papilar
apenas ha variado. Continda con sus revisiones
periddicas.

Caso 2

Mujer de 38 afios remitida desde un hospital
comarcal a nuestro centro para valoracién de tumo-
racion de NO. En su historia clinica cabe destacar
un descenso de la AV progresivo en el dltimo afio
que se exacerbd en los tltimos 2 6 3 meses. En julio
2005 su AV era de 0,7, en agosto de 0,5, en octubre
de 0,1, en noviembre de cuenta dedos a un metro y
en diciembre del 2005 cuando nos fue remitida pre-
sentaba amaurosis en OD y defecto pupilar aferen-
te absoluto. La exoftalmometria no reflejaba asime-
trias entre AO. Desde el primer momento en que se
estudié a la paciente presenté un edema de papila
en OD con normalidad de OI. La TC fue informada
como asimetria en los nervios Opticos estando el
derecho levemente engrosado en relacidon con el
nervio contralateral. Se procedié a hacer una reso-
nancia magnética nuclear (RMN) orbitaria en
diciembre de 2005 que se informd como engrosa-
miento difuso y concéntrico de la vaina dural del
NO derecho, con ausencia de realce del propio ner-
vio y que se extiende a lo largo de todo su trayecto
intraorbitario en conducto 6ptico y extension intra-
craneal alcanzando clinoides anterior derecha, sos-
pechdndose un meningioma del NO derecho
(fig. 2). Tras explicar las opciones terapéuticas, la
paciente rechaza cualquier tipo de actuacién y
actualmente sigue revisiones periddicas.

Caso 3

Varén de 3 afios que estaba siendo estudiado por
neurdlogos por sospecha de neurofibromatosis tipo
1 ya que cumplia al menos un criterio diagndstico
mayor (manchas café con leche diseminadas). Pre-
sentaba exoftalmos axial OD desde hace 5 meses.
Su AV con test de Pigassou era de 1. Se realiz6 una
RMN que se informé como engrosamiento bien
delimitado, homogéneo e isodenso del NO con
meninges intactas compatible con el diagndstico de
glioma del NO en su porcién intracanalicular e
intraorbitaria (fig. 3) confirmdndose asi el diagnds-

Fig. 2: Meningioma de las vainas del nervio optico
(NO) derecho. Obsérvese la ausencia de realce en la
resonancia magnética nuclear del propio NO (flecha) en
un corte tangencial.

tico de neurofibromatosis tipo 1 pues cumplia dos
criterios diagndsticos mayores. Dado que no pre-
sentaba lagoftalmos y su AV estaba conservada se

Fig. 3: Resonancia magnética nuclear axial. Glioma
intraorbitario e intracanalicular (flechas).
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opto6 por revisiones cada 3 meses durante el primer
afio, y controles cada 6 meses durante el segundo
afio. Aunque los criterios de progresion de los glio-
mas Opticos no estdn universalmente definidos, en
este caso 4 afios después de su diagndstico, tanto la
AV como el tamaiio radioldgico de la lesion se man-
tienen estables, por lo que de momento no plantea-
mos tratamiento quimioterdpico y controlamos al
paciente cada 6 meses, realizindose RMN anual-
mente.

DISCUSION

El diagndstico diferencial entre estas patologias
no siempre es facil y debe fundamentarse en un
abordaje desde una perspectiva multifactorial. Los
datos epidemioldgicos, la presentacion y evolucion
clinica y las caracteristicas radioldgicas de la lesion
son datos suficientes para diagnosticar estas patolo-
gias en la mayor parte de los casos. Excepcional-
mente se requieren estudios anatomopatolégicos
para definir estas entidades. Desde el punto de vis-
ta epidemiolégico, los meningoceles son entidades
excepcionales. La tnica revision de casos en la lite-
ratura encontrada (1) hace referencia a 12 quistes
aracnoideos, por tanto es muy dificil saber su distri-
bucién sexual y en qué edad de la vida son més fre-
cuentes. L.os meningiomas son el tumor de vainas
del NO més frecuente, tipico de mujeres entre 30 y
50 afios y suponen un 2% de los tumores orbitarios
(2). Los gliomas son la neoplasia mas frecuente del
NO apareciendo la mayorfa de ellos (85%) en
menores de 20 afios y especialmente en menores de
10 afios (65%). Se asocian tipicamente a neurofi-
bromatosis tipo 1 (Enfermedad de Von Reckling-
hausen) en torno a un 25%, en cuyo caso suelen ser
multifocales y/o bilaterales (3), por lo que incluso
se consideran como uno de los seis criterios diag-
nésticos de esta entidad. El 15% de los pacientes
con neurofibromatosis tipo 1 presentan un glioma
de NO (4). La clinica nos ayuda a orientar cada caso
centrandonos especialmente en la informacién que
nos aporta la AV, el aspecto del fondo de ojo y las
caracteristicas de la proptosis. En cuanto a los cam-
bios en la AV, en los pacientes con meningocele no
suele verse afectada dado que apenas se comprime
el NO (1), en los gliomas es tipico el debut con dis-
cromatopsia y descenso muy lento de la AV (5)
(aunque ésta a veces es dificil valorar pues suelen
presentarse en edades tempranas). En los meningio-

mas el descenso en la AV es precoz y evoluciona
con mayor rapidez (2). Respecto al aspecto fundus-
copico el quiste de aracnoides puede producir ede-
ma de papila que suele mantenerse en un mismo
estadio de gravedad en toda la evolucién. En los
meningiomas, donde también se presenta el edema
de papila, este progresa conforme evoluciona el
tumor, pero lo mas tipico son los shunts optocilia-
res. En los gliomas, la mayoria presentan cierto gra-
do de atrofia 6ptica y también suelen asociar edema
de papila especialmente aquellos que se limitan al
NO y no al quiasma o porciones mds elevadas de las
vias dpticas.

Una vez, tenemos la sospecha clinica es obligado
recurrir a los estudios de imagen de alta resolucion,
TC o RMN. En la TC de un quiste aracnoideo pue-
de presentar una imagen lobulada o quistica, pero
con NO indemne y sin calcificaciones intralesiona-
les (1). En un meningioma la captacién de contraste
suele ser homogénea. El signo de «via de tren», ori-
ginalmente descrito en estos tumores cuando se
observan las vainas del NO engrosadas y densas
delineando un centro licido, puede observarse tam-
bién en otras patologias, como linfomas o incluso
pseudotumores orbitarios peripticos. Lo mas tipico
de los meningiomas en un TC son las calcificaciones
y sobre todo que éstos rodean al NO y lo comprimen
atenuando su diametro (2), contrastando con la ima-
gen de los gliomas, en los que el NO aparece expan-
dido con aspecto tortuoso, con meninges intactas y
presentando rara vez calcificaciones (6).

Si tras un estudio clinico y radiolégico el cuadro
aun presentara dudas diagnésticas, lo cual es excep-
cional, podremos recurrir al estudio histopatoldgico
de estas lesiones. Las ectasias de las vainas del NO
son simples proliferaciones de células meningoepite-
liales que adoptan una forma quistica macroscdpica
que no ofrece dudas (1). La mayoria de los menin-
giomas orbitarios al abordarlos vemos como se
extienden a través de la duramadre, lo cual no ocurre
en los gliomas, y en su estudio anatomopatoldgico
observamos como la proliferacién de células de las
capas externas de la aracnoides se organizan en ani-
llos que pueden tener cierto grado de degeneracion
hialina y tipicamente calcificarse formando los clasi-
cos cuerpos de psammoma (7). En los gliomas, la
proliferacién primaria es a expensas de astrocitos,
que pueden estimular una proliferacion fibrovascular
de células meningoepiteliales aracnoideas que se dis-
pongan formando cuerpos de psammoma, pero en
este caso excepcionalmente se calcifican (8).
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Una vez tipificado el cuadro, debemos plantear-
nos el adecuado abordaje terapéutico de cada caso
clinico. Los meningoceles, cuyo origen puede ser
congénito, idiopdtico o postraumdtico no suelen
precisar tratamiento alguno (1,9). Debemos hacer
un seguimiento estrecho del paciente pues hay
casos descritos (10) de progresiéon del edema de
papila o de descenso de la AV que nos obligan a
plantearnos intervenir terapéuticamente. Inicial-
mente se puede plantear la opcién de tratar al
paciente con inhibidores de la anhidrasa carbénica
sistémicos basdandonos en la posibilidad de que el
gradiente osmotico entre el espacio subaracnoideo
cerebral y el peridptico provoque una disminucién
en el tamafio de la ectasia. En los casos de menin-
goceles sintomaticos, el papel de los corticoides
intravenosos no ha sido discutido en las publicacio-
nes existentes. La puncién y aspiracién de estos
quistes, se reserva especialmente para los casos
postraumadticos donde la disfuncién del NO es
manifiesta y la recuperacion del edema de papila asi
como la mejora de la AV tiene mayores posibilida-
des de producirse.

En el manejo de los meningiomas siempre debe-
mos plantearnos: ;necesita tratamiento?, ;puede
esperar a ser tratado el tumor? A pesar de presentar
un porcentaje muy bajo de metdstasis y mortalidad,
actualmente se recomienda tratar a los pacientes por
varios motivos (2,11,12,13,14,15): la progresién en
la pérdida de AV ocurre en el 85% de los casos y
hasta en el 38% de los casos con afectacion intraca-
nalicular se han descrito alteraciones en el ojo con-
tralateral. Ademads observar al paciente y no tratar el
tumor mientras aumenta su tamafio y progresa el
deterioro visual, podria disminuir las probabilida-
des de €xito de una posible futura intervencion tera-
péutica. En pacientes menores de 20 afios se presu-
me que el comportamiento de los meningiomas es
mads agresivo por lo que la opcidén de observar sin
tratar debe adoptarse con prudencia individualizan-
do cada caso.

Los casos seleccionados para observar sin tratar
serfan aquellos que mantienen una buena AV y
aquellos que no presentan morbilidad asociada
(proptosis...) realizindose controles oftalmolégi-
cos, radiologicos y neurolégicos anualmente, o
cada 6 meses si el paciente es menor de 20 afios.

En los casos seleccionados para tratar, es decir
aquellos meningiomas que progresivamente empeo-
ran la AV del paciente o que provocan exoftalmos
severo o que tienen riesgo de expansion intracraneal,

disponemos de dos armas terapéuticas: cirugia de la
neoplasia y radioterapia. La cirugia de extirpacién
de un meningioma primario del NO estd asociada a
un alto riesgo de ceguera y en los casos en los que
quedasen masas de tumor residual éstas tienen un
alto potencial de malignizarse, por tanto esta opcion
deberia reservarse sélo para aquellos casos de neo-
plasias primarias de localizacién anterior, con creci-
miento exofitico e infiltracion clara de la duramadre
focalmente. Es excepcional que pacientes con dete-
rioro visual se puedan beneficiar de la fenestracién
del tumor, incluso podria argumentarse que en algu-
nos casos este procedimiento se ha asociado a infil-
tracion masiva de la érbita por parte del tumor (2),
y aunque si es posible que en los casos en los que el
tumor se ve distendido por liquido cefalorraquideo
atrapado entre sus vainas, la fenestracion pueda fre-
nar el deterioro visual, en la actualidad su préctica
estd abandonada (16), asi como la realizacidén de
biopsias por su alta comorbilidad (17).

La radioterapia inicialmente se usé como adyu-
vante a la cirugia, pero en el 2002 Turbin demostré
en una serie retrospectiva de 64 casos (14) que la
radioterapia fraccionada estereotdctica como tnico
tratamiento de los meningiomas primarios del NO
es la opcién terapéutica que mejores resultados
visuales ofrece (el 80% mantienen o mejoran su
funcién visual) y por tanto se considera como el tra-
tamiento de eleccién en aquellos meningiomas que
requieran ser tratados (12,18). A pesar de esto algu-
nos autores (incluido el propio Turbin) defienden la
utilidad de la cirugia como medida adyuvante a la
radioterapia en casos seleccionados (19,20).

El tratamiento de los gliomas (3) es el mds con-
trovertido, y siempre dependerd de la localizacion
del tumor, su velocidad de crecimiento y del tama-
fo y sintomas que produzca. Atin no se ha alcanza-
do un consenso universal sobre los criterios a
emplear para definir si el glioma estd progresando o
no (siendo los mds empleados la evidencia del
aumento del tamafio en RMN y/o pérdida de agude-
za visual). Cuando se limita al NO el prondstico de
vida es excelente, y si conservan una AV ttil, el
manejo conservador y el seguimiento puntual de la
enfermedad es lo mds indicado. Por tanto sélo se
debe tratar cuando la progresion del tumor es indu-
dable. En la actualidad la quimioterapia es el trata-
miento de eleccion, siendo la combinacién de vin-
cristina y carboplatino la mis recomendada (21). La
radioterapia s6lo se reserva para los casos en los
que no han funcionado las combinaciones quimio-
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terdpicas, dado que tienen un alto riesgo de compli-
caciones mayores (endocrinopatias y accidentes
cerebrovasculares). Afortunadamente las técnicas
de radiacién cada vez son mds selectivas y actian
sobre el foco tumoral con un minimo efecto sobre
las estructuras adyacentes (radioterapia estereotac-
tica fraccionada y la radioterapia guiada por gamma
knife), pero todavia es una opcion terapéutica de
segunda linea pues el riesgo de transformacién
maligna del glioma tras la radioterapia persiste.

La opcién quirtrgica sélo se plantea en los casos
de tumor confinado al NO con margenes limpios en
el contexto de paciente con ceguera, exoftalmos
severo o cuando la extension a través del segmento
intracraneal amenaza el quiasma. Si hay afectacién
quiasmatica, el riesgo de muerte por compromiso
hipotaldmico o del tercer ventriculo aumenta al
28%, y en estos casos la cirugia esta asociada a un
alto indice de morbimortalidad y no parece aumen-
tar la supervivencia, prefiriéndose optar por la
radioterapia.
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