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8. Neuropatias dpticas infiltrativo-compresivas. Tumores del nervio éptico
Rafael Alcubierre Bailac

OBIJETIVOS

— Conocer las entidades compresivas e infiltrativas como causas de neuropatias op-

ticas y las situaciones en que se deben sospechar.

— Describir los principales tumores del nervio dptico.

Las lesiones del nervio dptico compresivas o infiltrativas tienen en comun que son
originadas por tumores o enfermedades que invaden los tejidos adyacentes o al propio
nervio éptico.

Su presentacion clinica puede abarcar todo el espectro de sintomas y signos relacio-
nados con una lesidon del nervio éptico, sin ser ninguno de ellos especifico o patognomo-
nico (tabla 1). La presencia de unos u otros dependera del tipo de lesidon causante, de su
localizacién, y de la rapidez o lentitud con que se establezca la compresion o infiltracién.

Tabla 1. Sintomas y signos comunes a todas las neuropatias épticas

SINTOMAS SIGNOS

Alteracién de agudeza visual

Defectos campimétricos

Discromatopsia

Pérdida de sensibilidad al contraste
Otros (fenédmenos de Uhthoff, Pulfrich...)

Defecto pupilar aferente
Edema de papila

Palidez papilar
Hemorragias peripapilares
Exudacion peripapilar

Anastomosis vasculares

NEUROPATIAS OPTICAS COMPRESIVAS

Se originan por presion directa o indirecta sobre el nervio, causada por un aumento
de volumen de los tejidos adyacentes, en cualquier punto de su anatomia, desde el glo-
bo hasta el quiasma. Excluyendo su porcién intraocular, la compresion puede darse en el
segmento intraorbitario, el intracanalicular o el intracraneal.

En la cavidad orbitaria la causa mas frecuente es la orbitopatia tiroidea (fig. 1), pero
cualquier lesidon ocupante de espacio puede daiar al nervio: otras enfermedades in-
flamatorias (enfermedad orbitaria inflamatoria idiopatica, enfermedad relacionada con
IgG4, sarcoidosis), vasculares, o meningiomas de la vaina. Podran encontrarse otros sig-
nos asociados a la ocupacién orbitaria: exoftalmos, ptosis o retraccién palpebral, y al-
teracion de la motilidad extrinseca, con o sin diplopia. En el fondo de ojo puede haber
atrofia o elevacion papilar, y pliegues retinianos o coroideos.

En la porcion intracanalicular e intracraneal, los meningiomas del ala menor del es-
fenoides o del surco olfatorio seran la causa mds habitual (fig. 2), sin olvidar otras lesio-
nes como paquimeningitis idiopaticas, aneurismas, ocupaciones sinusales tumorales o
infecciosas, etc. También pueden incluirse dentro de esta localizacion las neuropatias
Opticas traumaticas. En estos casos es muy importante la evaluacion de ambos ojos, por
el riesgo de afectacién contralateral por compresion del quiasma.
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8. Neuropatias dpticas infiltrativo-compresivas. Tumores del nervio éptico
Rafael Alcubierre Bailac

Figura 1: Neuropatia éptica bilateral secundaria a orbitopatia tiroidea. Arriba, tomografia axial
computerizada: engrosamiento de ambos rectos mediales con contacto con ambos nervios 6pticos
y compromiso de espacio en el vértice orbitario de ambos ojos. Abajo, defectos campimétricos
extensos con mayor afectacion en ojo izquierdo.

Figura 2: Meningioma esfenoidal que contacta con la porcidn intracraneal del nervio éptico
izquierdo. Arriba, resonancia magnética orbitaria en T1 con administracién de gadolinio, corte
axial (izquierda) y coronal (derecha). Abajo, imagen del fondo de ojo mostrando asimetria con

mayor excavacion y palidez en nervio 6ptico izquierdo.
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8. Neuropatias dpticas infiltrativo-compresivas. Tumores del nervio 6ptico
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NEUROPATIAS OPTICAS INFILTRATIVAS

Mucho menos frecuentes que las compresivas, se deben a la invasion directa del te-
jido del nervio o del espacio peridoptico. Son causadas por infecciones (sifilis, tuberculo-
sis...), enfermedades inflamatorias (sarcoidosis, 1gG4...) o neoplasias (gliomas del nervio,
tumores hematoldgicos, carcinomatosis meningea, metastasis...) (fig. 3). Pueden ser la
primera manifestacion de la enfermedad, o sintoma de recidiva o progresion.

Figura 3: Neuropatia dptica infiltrativa secundaria a neurosarcoidosis. Edema papilar difuso,
con borramiento completo de los margenes y hemorragia en astilla. Nétese que el aspecto del
nervio es indistinguible de otras causas de neuropatia dptica (isquémica, desmielinizante, etc),

por lo que el diagndstico debe ser realizado en funcién del contexto clinico.

APROXIMACION DIAGNOSTICA

Al diagndstico de estas neuropatias se llegara habitualmente tras detectar una le-
sién del nervio éptico que no puede catalogarse dentro de las causas tipicas: isquémica,
glaucomatosa o inflamatoria (neuritis). Es decir, que la historia clinica o los hallazgos
oftalmoldgicos no cumplan los criterios habituales para el diagndstico de estas entida-
des mucho mas frecuentes. En la tabla 2 se enumeran los principales datos que deben
hacer sospechar una afectacion compresiva-infiltrativa en funcién del aspecto del ner-
vio Optico.

Independientemente del aspecto del nervio, una anamnesis e historia clinica com-
pleta son imprescindibles, debiendo aumentar el grado de sospecha en casos con neo-
plasias o enfermedades inflamatorias previas ya conocidas, y en los que haya otra sinto-
matologia asociada a la visual, sobre todo neuroldgica.
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En la exploracién oftalmoldgica no deben obviarse el estado de la érbita, de la mo-
tilidad extrinseca y la presién intraocular, y las posibles anomalias del ojo contralateral,
gue aun siendo de aspecto normal, puede mostrar alteracion en el campo visual o en el
grosor de células ganglionares.

En estos casos, es imprescindible la obtencidon de un estudio de neuroimagen cra-
neal y orbitaria, y una analitica sanguinea para estudio de parametros inflamatorios,
autoinmunes, hematoldgicos e infecciosos. La prueba de neuroimagen debe ser prefe-
rentemente una resonancia magnética (RM), con supresion grasa y administracion de
gadolinio. La tomografia computarizada aportara informaciéon en casos de calcificacion
o de fracturas éseas, pero puede resultar insuficiente para detectar lesiones de partes
blandas.

La importancia del estudio previo radica en la necesidad de evitar una biopsia del
tejido afecto, que seria la forma definitiva de obtener un diagndstico, pero conllevaria
una elevada morbilidad, sobre todo en lesiones adyacentes al nervio éptico, por el alto
riesgo de causar una pérdida visual profunda.

Tabla 2. Signos y sirlltomas que deben hacer sospechar etiologia compresiva
o infiltratlva ante distintos tipos de neuropatias dpticas.

PAPILA EDEMATOSA PAPILA PALIDA NO EXCAVADA PAPILA EXCAVADA
Edad < 50 afios Cualquier edad Edad < 50 afos
Ausencia de factores de Ausencia de antecedente confirmado de Presién intraocular
riesgo cardiovascular neuropatia previa (isquémica, inflamatoria...) normal
Debut subagudo o Progresién de la pérdida visual Agudeza visual < 0,5
progresion de la pérdida
visual
Persistencia o progresion del Afectacion bilateral muy asimétrica o con Palidez > Excavacion
edema tras 4-6 semanas baja sospecha de toxicidad (alcohol, tabaco, Afectacidn unilateral
farmacoldgica), de déficit nutricional o de o bilateral muy
patologia hereditaria. asimétrica
Signos de oclusion vascular, Anastomosis vasculares, estasis venosa DPAR
anastomosis vasculares
peripapilares

Defectos en campo visual con respeto del meridiano vertical o afectacién del ojo contralateral.

TUMORES DEL NERVIO OPTICO

Glioma del nervio optico

Es el tumor mas frecuente, aproximadamente el 50% del total. Suele aparecer y cre-
cer en la infancia, siendo muy infrecuente que lo hagan después de los 20 afios. La ma-
yoria son esporadicos, pero existe una fuerte asociacidn con la neurofibromatosis tipo 1,
apareciendo hasta en el 30% de los niflos que la padecen. Es tipica, aunque no diagnos-
tica, la asociacidn con signos de obstruccién vascular en el fondo de ojo (estasis venosa,
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oclusion de vena central, glaucoma neovascular). En la RM son hipo o isointensos en T1
e hiperintensos en T2, y suelen ser fusiformes, con acodamientos, y con captacién ho-
mogénea de contraste (fig. 4). El tratamiento de eleccidn actual es la quimioterapia. No
existe consenso sobre si el tratamiento debe instaurarse en el momento del diagndstico,
0 si se objetiva crecimiento o pérdida visual.

Figura 4: Glioma de nervio dptico izquierdo. Resonancia magnética
orbitaria en secuencia T1. Se observa engrosamiento fusiforme del nervio.

Meningioma de la vaina

Supone alrededor del 30% de los tumores del nervio. Afecta sobre todo a mujeres
alrededor de los 40 afios, y puede empeorar durante el embarazo, al expresar receptores
de hormonas sexuales. Aunque de forma poco frecuente, si son bilaterales pueden estar
relacionados con la neurofibromatosis tipo 2. En el fondo de ojo, un hallazgo tipico son
las anastomosis dptico-ciliares en la papila, pero es mas frecuente que no aparezcan a
que lo hagan. La neuroimagen muestra un aumento de grosor de la vaina, con diferentes
patrones (tubular, fusiforme, globular), que capta contraste, alrededor del nervio (que
no aumenta de sefial). Se genera asi la imagen tipica en forma de «donut» en los cortes
coronales, o de «rail» en los cortes axiales. Es también muy sugestiva de meningioma la
presencia de calcificaciones intratumorales (20-50% de los casos) (fig. 4). Ha de insistirse
en la obtencidn del estudio adecuado (RM orbitaria con contraste), para evitar errores y
retrasos en el diagnéstico.

El tratamiento de eleccidn es la radioterapia estereotdctica fraccionada, reservando-
se la exéresis quirurgica para casos en los que la pérdida visual sea profunda e irrever-
sible. La radioterapia ha mostrado buena efectividad en el control tumoral, pero debe
tenerse en cuenta el riesgo a largo plazo de efectos indeseados, como la retinopatia por
radiacion y, menos frecuentemente, la neuropatia por radiacién (fig. 5).
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Figura 5: Meningioma de la vaina del nervio 6ptico izquierdo. Arriba, resonancia magnética
orbitaria, secuencia T1 tras administracion de gadolinio: realce del tumor en el tercio medio
del segmento intraorbitario e imagen tipica «en rail». Abajo, tomografia computerizada:
calcificacidn extensa adyacente al nervio.

Tabla 3. Caracteristicas tipicas de los principales tumores de nervio éptico (2)

GLIOMA DEL NERVIO OPTICO MENINGIOMA DE LA VAINA

Edad de aparicidn Infancia 42 década

Asociacion sistémica Neurofibromatosis 1 Neurofibromatosis 2 (bilaterales)

Clinica Pérdida visual subaguda e Pérdida visual y campimétrica subaguda e
indolora indolora
Exoftalmos

Signos oftalmoldgicos | Anteriores: edema sin Anteriores: edema sin exudacién
exudacién Posteriores: atrofia papilar
Posteriores: atrofia papilar Vasos Optico-ciliares
Signos de obstruccion vascular

Signos radiolégicos Engrosamiento fusiforme del Signo del «donut» o del «rail»
nervio Calcificaciones

Acodamientos

Tratamiento de Quimioterapia Radioterapia estereoctactica fraccionada
eleccién
OTROS TUMORES

Mucho menos frecuentes que el glioma o el meningioma de la vaina, existen otros
tumores que pueden lesionar al nervio éptico. Ninguna caracteristica es patognomaonica
de uno u otro origen, por lo que siempre hay que tener en cuenta los hallazgos clinicos,
demograficos y radiolégicos, pensando que la biopsia debe reservarse para casos con
nulo prondstico visual o muy alta sospecha de malignidad.
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8. Neuropatias dpticas infiltrativo-compresivas. Tumores del nervio éptico
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Se han descrito tumores vasculares, gangliogliomas, meduloepiteliomas, schwanno-
mas, hemangiopericitomas, y extensiones de retinoblastomas o melanomas coroideos.
También es posible la infiltracién linfomatosa o leucémica del nervio, en ocasiones como
primera manifestacion de la enfermedad, suponiendo un reto diagnéstico.

Por otro lado, las metastasis de otros tumores en el nervio o su vaina son extrema-
damente raras, pero de nuevo, clinica y radioldgicamente inespecificas, con lo que su
diagnéstico suele ser tardio. Las metastasis tumorales en la drbita son mas frecuentes
(2-12% de pacientes con cancer), y suelen indicar un peor prondstico vital. Las neopla-
sias primarias mas frecuentemente asociadas son de pulmoén, mama y prdstata. También
muy infrecuente, pero de prondstico infausto, es el glioblastoma maligno del nervio, que
asemeja una neuritis dptica en su presentacién, brusca, con dolor con los movimientos
oculares y edema papilar, pero que evoluciona rapidamente a una pérdida visual profun-
da, extensién intracraneal y al fallecimiento.

NEUROPATIA OPTICA TRAUMATICA

La lesidn del nervio dptico secundaria a un traumatismo podria considerarse como
una neuropatia compresiva aguda, ya que se produce por la presidn transmitida des-
de un impacto orbitario al segmento intracanalicular del nervio (neuropatia indirecta),
aunque también puede ser causada por una herida penetrante o fragmentos éseos en
el canal éptico o en la drbita (neuropatia directa). Los sintomas serdn los descritos para
todas las neuropatias, debiendo correlacionarse con la historia clinica y con un debut
brusco. Habitualmente el aspecto del nervio es normal al inicio, evolucionando a atrofia
en varias semanas. La TC con cortes finos del canal 6ptico puede mostrar signos de frac-
tura o fragmentos éseos, pero no es infrecuente que sea normal. No existe tratamiento
probado, ni la cirugia ni la terapia con altas dosis de corticoides han mostrado ser supe-
riores a la observacion.

PUNTOS CLAVE

— Debemos sospechar causas compresivas o infiltrativas en aquellos casos cuya his-
toria clinica o evolucidn no se correspondan con las causas mas tipicas de neuro-
patias dpticas.

— Las pruebas de neuroimagen son esenciales para el diagndstico de neuropatias
compresivas, siendo de especial importancia la RM orbitaria con administracién
de gadolinio, y aportar al radidlogo la mejor orientacién clinica posible.

— La confirmacién del origen de una neuropatia infiltrativa requerira habitualmente
un estudio sistémico (analitica sanguinea, de liquido cefalorraquideo, otras prue-
bas de imagen...), para lo que es recomendable la colaboracién con otros especia-
listas (neurologia, medicina interna...).
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— Los gliomas y meningiomas de la vaina son los tumores primarios mas frecuentes,
y presentan diferentes caracteristicas epidemioldgicas y radiolégicas, ademas de
requerir distinto plan terapéutico: quimioterapia en los gliomas y radioterapia en
los meningiomas. La cirugia en ambos casos es una opcidn de segunda linea, con
alto riesgo de iatrogenia.

— Existen otros tumores, y aunque el diagndstico definitivo es la biopsia, debe re-
servarse para casos con mal prondstico visual o alta sospecha de malignidad.

— No existe actualmente un tratamiento probado para la neuropatia éptica trau-
matica.
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PREGUNTA TIPO TEST

(pulse en la flecha para comprobar las respuestas)
1. Sobre las neuropatias opticas compresivas.
—3 a) Siempre se acompanan de exoftalmos o alteracién de la motilidad extrinseca.
=2 b) Pueden causar edema o atrofia de papila.
~> ) La prueba complementaria mas util es la resonancia magnética con gadolinio.
=2~ d) Son mas frecuentes que las infiltrativas.
—~ e) No deben tratarse sin la confirmacion del diagndstico mediante biopsia.
2. Sobre las neuropatias 6pticas infiltrativas.
~2> a) Lacausa primaria mas frecuente es el glioma del nervio éptico.
~> b) La aparicion de pliegues coroideos es mas frecuente que en las compresivas.
—3 ¢) Pueden mostrar un edema del nervio que aumenta progresivamente.

-3 d) Hay entidades que puede causar tanto compresién como infiltraciéon del nervio
(sarcoidosis, enfermedad por 1gG4...).

—~ e) Esrara la afectacion bilateral.

3. Ante una papila palida y excavada.

=2 a) Puede deberse a una neuropatia isquémica o una neuritis antigua.

=2 b) Debe realizarse neuroimagen si no se ha documentado dicho antecedente.

~3» c) Debemos dudar del diagndstico de glaucoma si se detecta un defecto pupilar
aferente relativo.

~> d) Si aumenta la excavacién, lo mas probable es un glaucoma normotensivo.

~~ e) La palidez mas extensa que la excavacion es un signo de sospecha.
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4. Sobre los gliomas del nervio dptico.

—2 a) Los gliomas son propios de la edad pediatrica.

—u b) La mayoria de ellos estan asociados a la neurofibromatosis tipo 2.
~> c) El embarazo puede hacer empeorar su evolucién.

~2 d) El tratamiento de eleccién es la cirugia.

—~ e) Son hiperintensos en la resonancia magnética en T1.

5. Sobre los meningiomas de la vaina del nervio optico.

=2~ a) Se diagnostican a edades mas tempranas que otros meningiomas.
=2 b) Son mas frecuentes que los de origen esfenoidal.

—2 c¢) No se extienden a quiasma ni al nervio contralateral.

=2 d) La radioterapia estereotdctica fraccionada es el tratamiento de eleccion.

~> e) Debe hacerse seguimiento a largo plazo, aunque el tratamiento haya sido eficaz.

6. Sobre la neuropatia dptica traumatica.

=2 a) La neuroimagen suele mostrar signos de lesidn aguda.

=2 b) La exploracion del fondo de ojo puede ser normal inicialmente.
= ¢) La ausencia de defecto pupilar aferente es habitual.

== d) La administracién de corticoides mejora el prondstico visual final solo si se reali-
za en las 6 horas siguientes al traumatismo.

—> e) Actualmente no existe un tratamiento de eficacia probada.
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