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Los tumores del nervio optico representan aproximadamente un 4% de los tumores orbitarios y pueden

presentarse a cualquier edad. En los ultimos afios, autores han relacionado esta patologia con la

neurofibromatosis, especialmente la NF-1, la cual, produce multiples manifestaciones en el campo

oftalmologico, siendo los gliomas de la via optica los tumores del sistema nervioso central mas

frecuentes en la enfermedad. Generalmente tienen la capacidad de afectar al quiasma y su curso suele

ser indolente para el paciente. Dentro de las manifestaciones clinicas destacan la proptosis que suele ser

gradual, se presenta hinchazon o palidez del disco optico, pérdida de agudeza visual, pérdida del campo

visual y defecto pupilar aferente relativo debido a los efectos compresivos ocasionados por el tumor, el

tratamiento es conservador con seguimiento estrecho hasta que se detecte progresion.
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Optic Nerve Glioma in Patients with Neurofibromatosis

Optic nerve tumors represent approximately 4% of orbital tumors and can occur at any age. In recent
years, authors have related this pathology to neurofibromatosis, especially NF-1, which produces
multiple manifestations in the ophthalmological field, with gliomas of the pathway being the most
frequent tumors of the central nervous system in the disease. They generally have the ability to affect
the chiasm and their course is usually indolent for the patient. Among the clinical manifestations,
proptosis stands out, which is usually gradual, there is swelling or paleness of the optic disc, loss of
visual acuity, loss of visual field and relative afferent pupillary defect due to the compressive effects

caused by the tumor. Treatment is conservative. . with close follow-up until progression is detected.
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INTRODUCCION

Desde el punto de vista anatomico, el nervio Optico se trata de un nervio netamente sensorial formado
por los receptores periféricos de la retina, las vias centrales y los centros corticales, por ello el nervio
optico es un par craneal de gran importancia en la practica clinica (1). Diferentes alteraciones en el
nervio optico pueden dar lugar a manifestaciones clinicas como disminucién de la agudeza visual o
trastornos de los campos visuales, que pueden estar dadas por causas como inflamacion , infecciones,
traumas e incluso tumores (2). Los tumores del nervio 6ptico representan aproximadamente un 4% de
los tumores orbitarios y pueden presentarse a cualquier edad (3). Los tumores mas frecuentes son el
glioma del nervio 6ptico [Figura 1] y el meningioma de la vaina del nervio optico (4)

Figura 1. Glioma del nervio 6ptico en una nifia de 3 afios con proptosis izquierda.

Imagen axial de TC sin contraste que muestra una masa intraconal lobulada isodensa a lo largo del
nervio optico izquierdo que causa proptosis izquierda. Tomado de: Akshay, N y & et al. Glioma del
nervio optico: una actualizacion . Oftalmol Inter. 2014 ;34(4): 999-1005.

El glioma del nervio Optico se caracteriza por ser un tumor intrinseco de la via Optica prequiasmatico
que presenta caracteristicas diferentes en un paciente adulto y en pacientes pediatricos (5) y representan
aproximadamente el 1% de todos los tumores intracraneales (6). Los gliomas del nervio optico son de

dos tipos: astrocitoma pilocitico benigno juvenil y glioblastoma maligno de la edad adulta con diferentes

caracteristicas [Tabla 1]




Tabla 1. Caracteristicas de los tipos de gliomas del nervio éptico

Tipo de glioma Caracteristicas

- Suelen presentarse en la primera década de la vida.
Glioma benigno del nervio - Casi siempre son unilaterales

optico - Ocurren con mayor frecuencia en mujeres

- Suelen ser histologicamente benignos y tienen un curso
Glioblastoma maligno de la bastante predecible
edad adulta - La edad de presentacion es variable desde la segunda a la
octava década.

- Curso clinico rapido

En cuanto al glioma benigno del nervio dptico, si bien su incidencia es esporadica o de origen familiar
la mayoria de los pacientes tienen neurofibromatosis tipo 1 (NF-1) (7). Las neurofibromatosis son un
grupo de enfermedades genéticas multisistémicas, heredadas de forma autosémica dominante con
complicaciones en piel, sistema nervioso, 0jos, huesos y sistema endocrino (8).

Ahora bien, la fibromatosis tipo 1 relacionada con el glioma optico es la mas frecuente de todas. Su gen
localizado en el cromosoma 17q 11.2 codifica una proteina llamada neurofibromina que se encuentra
presente en distintos tejidos, esta activa a la GTPasa encargada de regular la actividad bioldgica de otras
proteinas. Pero al estar alterado no se logra el control sobre el crecimiento celular, provocando asi una
proliferacion celular responsable de la aparicion de los tumores (9). Entre las manifestaciones clinicas,
la proptosis suele ser gradual, indolora, se presenta hinchazén o palidez del disco optico, pérdida de
agudeza visual, pérdida del campo visual y defecto pupilar aferente relativo debido a los efectos
compresivos ocasionados por el tumor (10).

En cuanto a su diagnostico, en estos casos deben ser tempranos debido a su asociacion con NF-1. Por

ende, existen pautas recomendadas bien definidas para el tratamiento y diagnostico de los gliomas (11).




En relacion a los hallazgos radiologicos, en el TAC el tumor se visualiza como un agrandamiento
fusiforme de iso a hipoatenuante del nervio optico, a veces con curvaturas o tortuosidad en su recorrido
[Figura 2] y con menos frecuencia, se trata de una masa excéntrica o discreta que surge del nervio. La
TC también puede revelar erosiones sutiles y agrandamiento del canal optico y las raras calcificaciones
finas (12).

Figura 2. Glioma del nervio optico en un nifio de 4 afios con proptosis derecha y cefalea

Una imagen axial ponderada en T1 sin contraste muestra una masa fusiforme isointensa a lo largo del
nervio Optico derecho. La grasa intraconal hiperintensa normal proporciona contraste intrinseco para
delimitar la masa. b La imagen axial ponderada en T1 con supresion grasa poscontraste al mismo nivel
muestra un intenso realce de la masa. Tomada de: Akshay, N y & et al. Glioma del nervio dptico: una
actualizacion . Oftalmol Inter. 2014 ;34(4): 999-1005.

METODOLOGIA

Se realiz6 una busqueda bibliografica detallada de informacion publicada mas relevante en las bases de
datos pubmed, scielo , medline, bibliotecas nacionales e internacionales especializadas en los temas
tratados en el presente articulo de revision. Se utilizaron los siguientes descriptores: Nervio dptico,
glioma, NF-1, neurofibromatosis, tumores cerebrales. La biisqueda de articulos se realiz6 en espafiol e
inglés, se limitd por afio de publicacion y se utilizaron estudios publicados desde 2000 a la actualidad.
RESULTADOS

Los gliomas de la via dptica afectan con mayor frecuencia a nifios menores de diez afios y representan
un pequeiio porcentaje de los tumores del SNC infantiles (13). Aguirre y Colaboradores en el afio 2006
presentan un caso de una paciente de 3 afios de edad diagnosticada hace un afio de neurofibromatosis

tipo 1. Fue remitida a oftalmologia para valoracion, para hacer cribado debido a la patologia de base de

la paciente. De igual modo, se le orden6 una resonancia magnética nuclear (RMN) craneal. En ese




momento la paciente no presentd ninguna sintomatologia pero en el estudio de neuroimagen se detectd
la presencia de un glioma del nervio optico del ojo izquierdo. No se le realizo tratamiento pero si
seguimiento cada tres meses presentandose una leve proptosis y la vision del ojo izquierdo disminuyo6 a
0,9 (14).

Asimismo, Frontela y Asensio en el 2020 dan a conocer el caso de un paciente de 25 afios con
antecedentes médicos de neurofibromatosis tipo 1, acude a la consulta a nivel primario por dolor retro-
ocular bilateral constante, de semanas de evolucion asociado a una vision borrosa. Después de 2 semanas
de tratamiento analgésico, el paciente es enviado a consulta con oftalmologia. En la exploracion, se
aprecian nddulos de Lisch en la superficie del iris, especialmente identificables en el ojo izquierdo. A la
revision de fondo de ojo se observan los nervios opticos palidos. A la realizacion de la resonancia
magnética nuclear muestra un glioma en ambos nervios opticos (15).

Igualmente para el afio 2020, Rabadan y colaboradores publican un reporte de caso de un paciente varon
de 27 afios que presenta cefalea y pérdida aguda de la vision en el ojo izquierdo. Al ingreso se le realiza
un TAC de cerebro que evidencido hemorragia a nivel de region selar y periselar, para completar la
evaluacion, se ordené resonancia magnética de encéfalo con gadolinio permitiendo observar una lesion
heterogénea iso e hipointensa en la regidon quiasmatica, con escaso realce post-contraste y
desplazamiento posterior del tallo pituitario ¢ hipotalamo. Se realizaron angiografia digital de encéfalo
y laboratorios hormonales sin alteraciones. Se decidié tratamiento quirdrgico mediante un abordaje
endoscdpico transesfenoidal extendido. Se presentaron complicaciones 48 horas del procedimiento por
lo que se tuvo que realizar nuevamente una intervencion quirdargica. La anatomia patologica confirmo
astrocitoma pilocitico positivo (16).

DISCUSION

El glioma del nervio Optico es una manifestacion caracteristica en pacientes con neurofibromatosis,
especialmente en aquellos afectados por la forma genética conocida como neurofibromatosis tipo 1
(NF1). Este tipo de tumor, también denominado glioma del nervio dptico pilocitico, se desarrolla en las
células de Schwann y gliales, afectando el nervio 6ptico y, en consecuencia, comprometiendo la funcion
visual. Este tipo de glioma suele diagnosticarse en la infancia y puede variar en su presentacion clinica,

desde casos asintomaticos hasta aquellos que causan deterioro visual significativo. La monitorizacion
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regular mediante estudios de imagen, como la resonancia magnética, es crucial para evaluar la
progresion del glioma y determinar el enfoque terapéutico mas adecuado, que puede incluir la
observacion cuidadosa, la quimioterapia o, en casos mas graves, la cirugia.

Marbello y colaboradores, en su revision bibliografica mencionan que los gliomas de grado bajo que
afectan la via optica (GVO) son las neoplasias mas frecuentemente vinculadas a la neurofibromatosis
tipo 1 (NF1). La gran mayoria de los nifios y adultos diagnosticados con GVO también presentan NF1,
mientras que alrededor del 20% de los individuos con NF1 desarrollan GVO. La manifestacion de GVO
en ambas vias Opticas es un signo distintivo y diagnoéstico de la presencia de NF1 (17), sin embargo, no
debe considerarse un signo patognomonico, puesto que existen casos de neurofibromatosis en los que
no se presenta este tipo de tumor, tal como el descrito por Casanova y colaboradores, sobre una mujer
de 44 afos que presentaba una historia clinica marcada por antecedentes familiares de neurofibromatosis
tipo I (NF1), heredada de su madre, quien también exhibia manchas color café con leche y
neurofibromas y fallecio a causa de insuficiencia cardiaca. Desde su nacimiento, la paciente mostrd una
desigualdad en la longitud de las piernas, con la pierna derecha mas larga que la izquierda. A los siete
aflos, se sometio a una intervencion quirdrgica en el pie izquierdo, y ya en esa etapa, se observaron
manchas color café con leche en su piel. A los 18 afios, la paciente experiment6 un aumento de volumen
en la pierna derecha, iniciandose en la cara interna del muslo. Concomitantemente, aparecieron multiples
neurofibromas. A los 20 afios, sufri6 una caida y golpe en el muslo, lo que llevo a una intervencion por
rotura de vasos a cargo de un especialista en Angiologia. A los 21 afos, se le diagnostico
neurofibromatosis tipo I, marcando el inicio de un curso clinico caracterizado por un crecimiento lento
y progresivo del miembro inferior derecho.

A los 37 afios, la paciente fue sometida a una operacion en la que se extirparon 4 Kg de la masa tumoral
en la pierna derecha. Sin embargo, la masa volvid a crecer de manera lenta, deformando completamente
la extremidad y alcanzando un peso de 25 Kg. A los 44 afios, la paciente enfrenta dificultades para
deambular, requiere el uso de un baston y ha sido ingresada en repetidas ocasiones en la sala de
Angiologia debido a linfangitis en esa extremidad y varicotrombosis. Los estudios clinicos realizados

en 2007 por diversas especialidades, como Angiologia, Neurologia, Oftalmologia y Dermatologia,

revelaron mas de 10 manchas de color café¢ con leche en diversas areas del cuerpo, multiples




neurofibromas y cambios significativos en el miembro inferior derecho, que ha experimentado un
aumento de volumen aproximado de 22 Kg. El examen vascular mostré una dilatacion venosa superficial
en la region inguinal derecha, desapareciendo en el tercio superior de la pierna, dentro de la masa
tumoral. Se detectaron pulso femoral con frémito y soplo, pero el pulso popliteo resultd imposible de
palpar. Los pulsos pedio y tibial posterior estaban presentes en el tercio inferior de la pierna y el pie
derecho. Ademas, se observaron cambios osteoarticulares en la rodilla derecha a través de radiografias.
A pesar de estas complicaciones fisicas, los estudios oftalmologicos revelaron una agudeza visual de 0,8
en ambos 0jos, que alcanzaba 1,0 con correccion. Los pequefios lunares de color marrdn claro u oscuro
en la superficie anterior del iris fueron detectados en la biomicroscopia, y el fondo de ojo se presento
normal. En los estudios complementarios, como los rayos X de rodilla derecha, se evidencio un marcado
aumento de partes blandas periarticulares, pérdida de la relacion articular y osteoporosis en el miembro
inferior derecho. Sin embargo, otras pruebas, como el electroencefalograma, los potenciales evocados
visuales, los rayos X de torax y la tomografia axial computarizada de crdneo y Orbita, resultaron
normales. (18)

A su vez, en cuanto a poblacion pediatrica, Aguirre y colaboradores, presentan el caso de una nifia de
tres afios que fue diagnosticada con neurofibromatosis tipo 1 por el servicio de pediatria. Fue remitida a
oftalmologia para su evaluacion como parte del cribado de otras patologias asociadas a esta condicion,
y se solicitd una resonancia magnética nuclear (RMN) craneal. En ese momento, la paciente carecia de
sintomas y la evaluacion oftalmologica reveld una agudeza visual sin correccion de 0,9 en el ojo derecho
y 1 en el ojo izquierdo. La exploracion biomicroscopica del segmento anterior y la funduscopia en ambos
ojos resultaron normales, al igual que la presion intraocular y los movimientos oculares externos. Sin
embargo, en el estudio con neuroimagen mediante RMN, se detecto la presencia de un glioma del nervio
optico en el ojo izquierdo. Se tomo la decision de no aplicar tratamiento en ese momento, optando por
realizar un seguimiento periddico cada tres meses por parte del equipo médico. A lo largo del
seguimiento, la paciente desarrolld gradualmente una leve proptosis, y la vision en el ojo izquierdo
disminuy6 de 1 a 0,9. (19)

Finalmente, este tipo de tumores se pueden presentan en mujeres gestantes con antecedentes de

neurofibromatosis, por lo cual es importante hacer un seguimiento exhaustivo a este tipo de pacientes,
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con la finalidad de salvaguardar la integridad tanto de la madre, como del feto. En su reporte de caso,
Munoz y colaboradores, presentan el caso de una mujer de 22 afios, multipara con una pérdida
reproductiva a las 6 semanas de gestacion, presentaba antecedentes médicos significativos, incluyendo
neurofibromatosis tipo 1 (NF1). A los 17 afos, le diagnosticaron un glioma cerebral en la region
temporal medial derecha y otro en el nervio Optico izquierdo. Ademas, habia sido sometida a una
operacion de escoliosis lumbar a los 13 afios y recibia seguimiento psiquiatrico por discapacidad
intelectual. La paciente inform6 que su madre y hermano también tenian lesiones cutaneas compatibles
con NF1, pero habian abandonado el seguimiento médico durante los ultimos 6 afios. La mujer inicid
controles con alto riesgo obstétrico a las 22 semanas de embarazo y fue hospitalizada a las 37 semanas
para mejorar la supervision y la atencion especializada. En el examen fisico de ingreso, se observo
escoliosis, estrabismo convergente en el ojo derecho y lesiones hiperpigmentadas tipo café con leche en
el dorso y las extremidades inferiores, sin focalidad neurolégica evidente. Logroé llegar a término en su
embarazo y dio a luz mediante parto vaginal a las 39 semanas, a una nifia de 3360 gramos y 50 cm, con
un adecuado indice de APGAR de 9-10. (20)

CONCLUSION

Concretamente la evidencia cientifica arroja que el glioma del nervio Optico es una manifestacion
caracteristica en pacientes con neurofibromatosis tipo 1, aunque, si bien es cierto que los pacientes con
neurofibromatosis suelen desarrollar glioma del nervio Optico, es bien sabido que existen casos en los
que pacientes con neurofibromatosis no cursan el tumor anteriormente mencionado. Adicionalmente, se
ha estudiado que la poblacion mas frecuentemente afectada es la poblacion pediatrica pero puede afectar
a los adultos e incluso a mujeres en su etapa gestacional. Autores por medio de reportes de casos
pudieron demostrar que en la poblacion pediatrica estos tumores son de buen pronodstico, mejor que en
adultos o en sujetos sin la enfermedad. Asimismo, se debe recalcar el papel del oftalmoélogo, que es
imprescindible en la valoracion inicial y seguimiento, independientemente de las caracteristicas propias

de la enfermedad, es importante recordar a los profesionales del sector de la salud que el tratamiento se

debe valorar en cada caso particularmente.
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