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Resumen

Presentamos el caso de una paciente que presento
un cuadro de apoplejia quiasmatica asociada a alte-
raciones menstruales cuya tomografia computarizada
de craneo mostré hemorragia supraselar. Fue inter-
venida con el diagnostico de tumor hipofisiario,
pero presenté una lesion hemorragica en quiasma y
la porcién proximal del nervio éptico izquierdo. El
diagnostico histopatologico fue de un cavernoma. El
angioma cavernoso constituye cerca del 15% de todas
las malformaciones vasculares del sistema nervioso
central, y los del aparato visual son infrecuentes. Se
debe sospechar cuando el paciente presenta apoplejia
quiasmatica u déptica. Su exéresis es util para evitar
empeoramiento o un nuevo déficit visual.

PALABRAS CLAVE: Angioma cavernoso. Apoplejia
quiasmatica. Nervio optico.

Cavernous angioma of the second cranial nerve and
chiasmatic apoplexy

Summary

We present the case of a female patient who deve-
loped chiasmatic apoplexy and menstrual alterations.
CT scanning showed a suprasellar hemorrhage. She
underwent surgery with the presumptive diagnosis of
pituitary tumor. At surgery, we find a brown-grayish
lesion involving left optic nerve and chiasm. Cavernous
angioma was diagnosed by histopathology. Cavernous
angiomas constitute nearly 15% of all central nervous
system vascular malformations. Location at the optic
pathway is very rare, but must to be ruled out in the
diagnosis of a patient with chiasmatic and/or optic apo-
plexy. Surgery is useful in preventing worsening of the
previous deficit or a new visual defect.
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Introduccion

Los angiomas cavernosos estan incluidos dentro de la
clasificacion de las malformaciones vasculares del sistema
nervioso central>*'#2, Cerca del 80% estan localizados en la
region supratentorial, mientras que la afeccion de nervios
craneales es rara, con menos de 60 casos reportados en la
literatura mundial'-6-7-17-20.22.24263235 F] inyolucro de la via
visual es también infrecuente. En el presente articulo des-
cribimos el caso de una paciente con un angioma cavernoso
del quiasma que se presentdé como una apoplejia quiasma-
tica, una manifestacion clinica también infrecuente.

Caso clinico

Paciente femenino de 39 afios quien subitamente pre-
sent6 cefalea y disminucion de la agudeza visual en dos
ocasiones. Ambos episodios remitieron espontaneamente,
el primero con recuperacion “ad integrum”, y el segundo
con secuela visual. Ademas, desarrolld alteraciones mens-
truales, por tal motivo visité inicialmente a un endocrind-
logo, quien la envid a nuestro servicio neuroquirurgico con
la probabilidad de una apoplejia hipofisiaria. Vimos a la
paciente a los veinte dias de iniciado su cuadro. La explo-
racion neurologica reveld una hemianopsia bitemporal con
pérdida de la vision central del ojo izquierdo, e importante
atrofia papilar ipsilateral.

La tomografia computarizada de craneo mostré una
lesion supraselar hiperdensa sin muchas modificaciones al
uso de material de contraste (figura I). La panangiografia
cerebral fue normal. No se realizé IRM en aquel momento
porque el resonador de nuestra institucion se encontraba en
mantenimiento. Pensamos inicialmente en un adenoma de
hipéfisis que condicioné una apoplejia hipofisiaria. Por lo

Abreviaturas. AC: angioma cavernoso. ACs: angiomas
cavernosos. IRM: imagen por resonancia magnética. SNC:
sistema nervioso central. MAV: malformacion arterio-venosa.
MAVs: malformaciones arterio-venosas.
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Figura 1. TC de la region selar en una vista coronal. Es
notoria la presencia de una lesion hiperdensa (flecha).

tanto, la paciente fue sometida a procedimiento quirtrgico
urgente mediante una craneotomia frontotemporal para
acceder a la region selar y supraselar. Se hallé una lesion
gris-marron con datos de sangrado en el angulo anterolateral
izquierdo del quiasma optico, la que involucraba también
al nervio oOptico ipsilateral. Esta lesion fue resecada en su
totalidad mediante diseccion microquirtrgica (figura 2). El
analisis histopatologico demostr6é vasos sanguineos dila-
tados con paredes delgadas, sin fibras musculares lisas y
ningun tipo de tejido neural o glial entre ellos.

El postoperatorio se llevo sin complicaciones, y a tres
aflos de la cirugia, su déficit campimétrico sigue siendo
similar al preoperatorio.
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Discusion

El angioma cavernoso es parte de la clasificacion de las
malformaciones vasculares que afectan al SNC, junto a las
malformaciones arterio-venosas, teleangiectasias capilares
y angiomas venosos™?!. La incidencia del AC constituye
entre el 10y el 20% de todas las malformaciones vasculares,
y de 0.3 a 0.5% de todas las lesiones del SNC?'. Su locali-
zacion es predominantemente intraparenquimatosa, sobre
todo supratentorial, seguido en frecuencia por la fosa pos-
terior y la médula espinal, respectivamente. Bajo el examen
histopatologico, el AC presenta canales sinusoidales for-
mados con capas simples de células endoteliales, y sus
paredes se hallan separadas por una delgada capa de tejido
fibroso con ausencia de tejido neural o glial entre los vasos
que conforman la lesion5,16,21. La presion dentro de estas
lesiones es baja.

La afeccion de nervios craneales es rara. Hay 60 casos
reportados en la literatura mundial, y cerca del 60% de ellos
involucran al segundo par craneal en su trayectoria intracra-
neal!-1517-202224.26:32.35 H] primer reporte de un paciente con
un AC quiasmatico fue realizado por Manz et al en 1979, y
se tratd de un paciente masculino de 30 afios con disminu-
cion progresiva de la agudeza visual acompafiada de escoto-
mas bilaterales®. En nuestra revision de la literatura hemos
hallado 35 casos!-1317-20:2224.26-32.35 (Tabla 1). En el analisis de
los casos reportados, incluido el nuestro, observamos un
predominio del sexo femenino sobre el masculino, 61% y
39%, respectivamente. El promedio de edad es de 32 afios
con un rango muy amplio de 4 a 60 afios, sin embargo, su
aparicion en los extremos de la vida es rara. Las lesiones se
localizaron solamente en el quiasma optico en 44% de lo
casos, seguidos por lesiones conjuntas en el nervio 6ptico y

Figura 2. Vista intraoperatoria del quiasma y nervios opticos. A: Notamos una lesion (flecha) en el angulo anteroexterno
izquierdo del quiasma con extension al nervio optico izquierdo (punto). B: Después de la exéresis microquirurgica (punta de

flecha). El asterisco apunta al nervio optico derecho.
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Tabla 1

Casos de angioma cavernoso del segundo nervio craneal

Autor Sexo Edad Localizaciéon Presentacion Clinica

(N° bibliografico) (afios)

M promedio 2 casos en QO 2 casos con | aguda de AV, 1 caso con |
Arrué et al.! M 40 1 caso NO I-QO gradual del AV.

F
Castel et al.? F 23 QO Cefalea y alteraciones visuales subagudas.
Corboy y Galetta® F 45 NO I[-QO-CO 1 | bilateral aguda y recurrente de la AV.
Christoforidis et al.* M 38 QO Disminucion de AV 1.
De Mattos et al.* M 29 NOD | Progresiva de AV D.

M 34 NO I- QO Alteracion visual I subaguda.

F 29 NOI-QC Alteracion visual I aguda.
Deshmukh et al.® F 28 QO Alteracion visual progresiva bilateral.

F 29 QO Alteracion visual D aguda.
Elmaci et al.” F 28 QO Dolor retro-ocular, alteracion visual I, y

escotoma D.

Ferreira y Ferreira® M 8 NO I-QO Cefalea y | bilateral aguda de la AV.
Glastombury et al.’ F 25 NO D-QO Alteracion visual D aguda.

F 36 NO I-QO Ambos casos con | de AV I, y hemianopsia
Hankey y Khangure'® M 26 NO I-QO en un caso.
Hassler et al.!! F 24 NO D Cefalea recurrente y déficit del campo visual nasal D.
Hufnagel y Cobss'? F 30 QO Sindrome quiasmatico agudo.
Hwang et al.? M 42 NO I-QO Alteracion visual aguda bilateral.
Iwai et al.' F 31 NO D-QO Dolor retro-orbitario y alteracion aguda visual D.
Klein et al.'s M 30 NO D-QO-CO D | progresiva de AV D y escotoma bilateral.
Malik et al."” F 4 QO Malformacion cavernosa familiar, | visual 1.
Manz et al.'® M 30 QO-COD Hemianopsia bitemporal progresiva.
Maruoka et al."” F 24 NO D-QO | AV y cuadrantanopsia inferior D

progresivas durante el embarazo.

Mohr et al. M 30 QO Hemianopsia bitemporal aguda y confusion.
Paladino et al.** F 58 QO Hemianopsia bitemporal progresiva.
Regli et al.> F 28 QO Cefalea y hemianopsia bitemporal.
Santos-Ditto et al. F 29 NO I-QO Hemianopsia bitemporal aguda recurrente.
Shaikh et al.”’ M 42 NO D-QO Alteracion visual D progresiva.
Shibuya et al.?® F 18 QO Sindrome quiasmatico progresivo.

F 60 QO Sindrome quiasmatico progresivo.
Shkarubo et al.”’ M 23 NO I[-QO-CO 1 Sindrome quiasmatico, polidipsia y poliuria.
Steinberg et al.’! M 58 QO Sindrome quiasmatico agudo.

F 33 NO D-QO Sindrome quiasmatico agudo.
Tien et al.?* F 32 QO Hemianopsia bitemporal aguda.
Warner et al.% F 32 QO-ANO Apoplejia quiasmatica recurrente durante el embarazo

D: derecho. I: izquierdo. A: ambos. NO: nervio 6ptico. Q: quiasma. CO: cintilla dptica. AV: agudeza visual. *: El caso descrito por De

Mattos et al se obtuvo de la direccion de Internet: http://www.sonesp.com.br/noticias3 24.asp#
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el quiasma en 39%, en el nervio Optico, quiasma y cintilla
optica en 8% de los casos, en el nervio dptico solamente en
6%, y finalmente s6lo un caso con afeccion del quiasma y
la cintilla optica (3%).

El diagnostico de AC del segundo nervio craneal se
debe acompafiar de un alto grado de sospecha clinica’. El
término apoplejia quiasmatica fue mencionado por primera
vez por Maitland et al en 1982, en la descripcion de 4 casos
con hemorragia quiasmatica debido a lesiones vasculares
ocultas a la angiografia, sin embargo, no se hizo una des-
cripcion clara de si fueron ACs". Reilly y Oatey utilizaron
el término apoplejia del nervio optico en 1986 en casos de
hemorragia en el nervio dptico ocasionadas por ruptura de
malformaciones arteriovenosas®. La apoplejia quiasmatica
consiste en el desarrollo stibito de un déficit quiasmatico
que suele acompanarse de cefalea. Los ACs y las MAVs
son las causas principales debido a hemorragia dentro del
quiasma Optico®'®26, La etiologia no hemorragica es poco
frecuente, como puede suceder en la enfermedad arterio-
esclerotica, infecciones micoticas o por micobacterias,
tumores, e incluso mas raro ain en enfermedades desmieli-
nizantes®. El diagnostico diferencial mas importante debe
hacerse con la apoplejia hipofisiaria; sin embargo, en esta
ultima patologia se encontraran mas frecuentemente cam-
bios en el perfil hormonal, una morfologia alterada de la
silla turca, y la presencia casi invariablemente de una lesion
en la region selar (la que generalmente serda un adenoma
de hipdfisis), supraselar (como un craneofaringioma), o de
planum esfenoidal (como en caso de un meningioma)®-°,
Aproximadamente, 53% de los casos en la revision de la
literatura debutaron con el desarrollo de una apoplejia
quiasmatico u Optica, mientras que 47% presentaron un
curso mas bien subagudo o progresivo del deterioro
Visuall-]5,]7-20,22,24,26-32,35_

Los angiomas cavernosos se incluyen dentro del grupo
de lesiones angiograficamente ocultas del SNC?!6*2, Vanes-
fky et al determinaron que existe una incidencia de 71% de
este grupo de lesiones, seguidas por lesiones mixtas (15%),
MAVs trombosadas (8%), y malformaciones venosas trom-
bosadas (8%)**. En el caso que aqui presentamos, lamenta-
blemente, no realizamos la IRM por presentar problemas
técnicos el equipo, y por tratar de preservar la vision de la
paciente preferimos evitar el tramite de traslado y operar
inmediatamente a la paciente.

En la actualidad existe la tendencia de realizar la
exéresis quirurgica de los cavernomas cuando estos
han sangrado, temiendo al deterioro subsiguiente como
principal indicador; sin embargo, este criterio es aun
controvertido para las lesiones del tallo encefalico'®*2. La
microcirugia inmediata es 6ptima en casos de cavernomas
que involucran al segundo nervio craneal con la finalidad
de realizar la descompresion del tracto visual y de realizar
el diagnostico definitivo!1>:17-20.222426-3235 1 3 meta debe ser
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la reseccion total para alcanzar la mejoria de la funcion
visual. En los casos revisados, observamos que el abor-
daje mas frecuentemente empleado fue la craneotomia
frontotemporal; sin embargo Deshmuck et al utilizaron el
abordaje orbitozigomatico en cuatro casos’, mientras que
Paladino et al reportaron un caso tratado con un “keyhole”
transciliar®*; en ambos casos, los autores alcanzaron buenos
resultados quirurgicos. La cirugia tardia se ve acompafiada
de una pobre o nula mejoria de la funcion visual, pero es util
en prevenir un empeoramiento del déficit previo o la apari-
cion de uno nuevo. Con la finalidad de lograr una reseccion
microquirurgica completa y adecuada sin lesionar mas
fibras de la via visual, el tejido glial debe ser tomado como
una referencia limitrofe, y los tejidos tefiidos por hemosi-
derina deberan ser respetados’. Las resecciones parciales
conllevan a un alto indice de sangrado recurrente’.

Conclusiones

A pesar de ser una patologia infrecuente, se debe des-
cartar la presencia de un AC del segundo nervio craneal en
casos de apoplejia quiasmatica u 6ptica, o deterioro visual,
debido a que debemos evitar su secuela funcional mediante
un pronto tratamiento. El tratamiento es quirtrgico, con la
reseccion total de la lesion como objetivo.
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