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Meningioma de la vaina del nervio éptico y tratamiento
con radioterapia conformacional. Reporte de un caso
clinico tratado con largo seguimiento

Optic nerve sheath meningioma treated with radiation
conformal therapy. Clinical case report with long follow up
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Resumen

Introduccion: Los meningiomas de la vaina del nervio éptico (MVNO) son tumores inusuales de la via visual anterior. Sin
tratamiento, el crecimiento del tumor lleva a pérdida visual progresiva hasta la ceguera debido a la compresion que ejerce
sobre el nervio 6ptico. Presentacion del caso: Paciente, sexo femenino, 42 afios, sin antecedentes mérbidos, que en 1992,
inicia cuadro de disminucion de la agudeza visual del ojo izquierdo. La resonancia magnética (RM) cerebral informa una le-
sidn expansiva fusiforme en relacion a la vaina del nervio éptico izquierdo que lo engloba, altamente sugerente de MVNO. En
esa ocasion se realiza exploracion de 6rbita la cual resulta frustra, por lo que se decide observacion con controles clinicos e
imagenoldgicos anuales, permaneciendo estable. Aproximadamente diez afios mas tarde, en el lapso de un afo, inicia agra-
vacion progresiva de la agudeza y campo visual, ptosis palpebral y alteraciones de la oculo-motilidad del ojo izquierdo, obje-
tivadas por examen neuro-oftalmolégico, por lo que se sospecha progresion de MVNO. Se solicita nueva RM que confirma
crecimiento significativo del tumor. Se descarta nuevo abordaje quirurgico por riesgo de mayor deterioro visual y se efectua
radioterapia conformacional con una dosis de 54 Gy. Actualmente, a la edad de 65 afios, se cumplen 24 afios de evolucion, 13
post radioterapia, confirmandose estabilidad clinica y radiolégica de MVNO. Discusién: La radioterapia, cuando se observa
progresion de la enfermedad, ha demostrado ser una terapia eficaz para los MVNO, con menos complicaciones y con mejores
resultados en la preservacion de la funcion visual a largo plazo.
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Abstract

Introduction: Optic nerve sheath meningiomas (ONSM) are rare tumors of the anterior visual pathway. Without treatment,
tumor growth leads to progressive loss of visual acuity and blindness due to optic nerve compression. Case report: Patient,
female, 42 years without other morbility , begins in 1992 with decreased visual acuity of the left eye, magnetic resonance
imaging (MRI) showed enlargement of the left optic nerve sheath, suggestive of ONSM. On that occasion, orbit exploration
failed, so it was decided to follow up with annual clinical and imaging controls. About ten years later, begins with progressive
deterioration of visual acuity and visual field , with ptosis and ocular motor palsy of the left eye, confirmed with neuro-ophtalmo-
logical examinations. MRI shows tumor progression. A new surgical approach was discarded by the risk of visual worsening.
A conformal radiotherapy was performed with a fractionated 54 Gy dose. Today, at age 65, after 24 years of follow up,13
post radiation therapy. clinical and radiological stability of ONSM is confirmed. Discussion: Conformal radiotherapy has been
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shown as an effective therapy, with fewer complications and better outcomes in the preservation of visual function in the long

term follow up.
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Introduccion

Los meningiomas de la vaina del nervio
optico (MVNO) son tumores inusuales
de la via visual anterior, correspondien-
do al 2% de los tumores orbitarios y del
1-2% del total de los meningiomas'234.
Sin tratamiento, el crecimiento del tu-
mor conduce a la pérdida de la agude-
za visual progresiva hasta la ceguera
debido a la compresion que ejerce so-
bre el nervio dptico, sin necesariamen-
te invadirlo®67. Estos tumores pueden
ser primarios, que se originan en las
meninges de la vaina del nervio 6ptico
intraorbitario o en las del canal éptico
(intracanaliculares) o secundarios que
surgen de las meninges circundantes,
extraorbitarias, las del seno cavernoso,
ligamento falciforme, procesos clinoi-
deos, ala esfenoidal o fosa pituitaria,
que posteriormente crecen hacia la vai-
na del nervio éptico®. Histolédgicamente,
los mas frecuentes son los transiciona-
les, con menor frecuencia se presen-
tan los sinciciales. No se han descrito
MVNO malignos®.

La presentacion clinica mas frecuente
del MVNO es la pérdida progresiva de
la agudeza visual o campo visual, sin
dolor, en una mujer de 40 6 50 afos,
con una evolucién que variaentre 1a 5
anos. Existe una triada clasica de pre-
sentacion clinica que consiste en pérdi-
da progresiva de la visién, no dolorosa,
con la presencia de shunt optociliares
y atrofia dptica en el fondo de ojo. Los
Shunts se consideran patognomodnicos
de los MVNO; sin embargo, sélo esta
presente en 30% de los casos®. Otros
hallazgos comunes en los casos de
MVNO incluyen proptosis, quemosis,
edema palpebral y alteraciones de la
oculomotilidad3#4&10.11,

El hallazgo mas frecuente del defecto
de campo visual es la constriccion peri-
férica, pero también se han descrito au-
mento de la mancha ciega y defectos
altitudinales®. La proptosis se presenta
hasta en el 59% de pacientes y es de
caracter leve, rara como sintoma inicial
y es propio de lesiones canaliculares.
También pueden presentarse diplopia

y alteraciones de la mirada conjugada
vertical', asi como cefalea y dolor or-
bitario®.

Presentacion de caso

Paciente, sexo femenino, 42 afos (en
1992), sin antecedentes morbidos de
importancia, inicia cuadro de dismi-
nucion de la agudeza visual del ojo
izquierdo, sin alteracion del campo vi-
sual, ni alteraciones de la oculomotili-
dad, motivo por el cual consulté en esa
ocasion a oftalmodlogo quien le solicitd
resonancia magnética (RM) que mues-
tré una lesion expansiva fusiforme de
la vaina del nervio 6ptico izquierdo
y que margina al nervio Optico, alta-
mente sugerente de meningioma de la
vaina del nervio optico (Figura 1). En
esa ocasion se realizé una exploracion
de Oorbita con biopsia no concluyen-
te, por lo que se decide seguimiento
con controles clinicos e imagenolégi-
cos anuales. Aproximadamente diez
afos mas tarde, (2002) a sus 52 afos,
consulta por deterioro progresivo, de
aproximadamente un afio de evolu-
cion, de agudeza y de campo visual,
con ptosis palpebral y alteraciones de
la oculomotilidad del ojo izquierdo. En
este contexto se sospecha progresion
del MVNO vy es derivada al Servicio
de Neurocirugia del Hospital Clinico
de la Universidad de Chile. Se realizo
una nueva RM que evidencié un sig-
nificativo aumento de volumen de la
lesién con respecto al examen inicial,
marginando todo el trayecto orbitario
del nervio Optico asi como su porcion
canalicular, manteniendo sus carac-
teristicas de sefial y comportamiento
con el uso de gadolinio (Figura 2). Se
evalua la posibilidad de nuevo aborda-
je quirdrgico, que se descarta debido
al riesgo de agravar deterioro visual
Por este motivo se discutid el caso en
el Comité Neuro-oncoldgico y se opta
por radioterapia conformacional 3D
como la terapia mas adecuada para su
proceso expansivo; la que se realizé el
afo 2003 a sus 53 afios. La paciente

recibié con técnica isocéntrica una do-
sis de 54 Gy a 1,8 Gy por fraccién. Se
utilizaron 2 haces de fotones de 6 MV,
uno coronal y otro lateral izquierdo. En
el seguimiento la paciente evoluciona
con mejoria parcial de su campo visual,
estabilizandose el deterioro de la agu-
deza visual. Actualmente, a la edad de
65 anos, se cumplen 13 afios de segui-
miento, post radioterapia y mas de 24
anos desde el inicio de los sintomas,
confirmandose estabilidad clinica y ra-
dioldgica del MVNO objetivada con RM
donde no se evidencian cambios signi-
ficativos de volumen ni sefal (Figura 3.

Discusidn

El diagnostico de MVNO se puede
hacer por RM con imagenes caracte-
risticas como el “tram track’ en cortes
axiales o “doughhuf’, aunque éstas
también pueden verse en el pseudotu-
mor, linfoma del nervio 6ptico y neuritis
optica'. Debido a esto que el diagnds-
tico fundamentalmente se basa en cor-
tes coronales de contraste con gadoli-

Figura 1. RM inicial en secuencia pondera en
T1, que muestra una lesién expansiva de mor-
fologia fusiforme (Flecha blanca) en relacién a la
vaina del nervio éptico izquierdo.
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nio de la secuencia T1 con supresion
grasa, donde se aprecia el tumor, ge-
neralmente tubular, rodeando al nervio
que no contrasta'®. El diagndstico de
MVNO se realiza actualmente en base
al cuadro clinico y los hallazgos neuro-
rradioldgicos, sin necesidad de biopsia,
en la mayor parte de los casos®.

Es necesario conocer algo de la histo-
ria natural de este tumor para decidir
su manejo, ya que la gravedad y el
curso del déficit visual es variable, pero
recientemente se sugiere que la mayo-
ria de los pacientes con vision 20/50, o
mejor, podrian mantener el nivel visual
por 5 afos'?, pero globalmente el 85%
van a perder vision durante su evolu-
ciéon''2, Es por estos hechos que el tra-
tamiento aun es controversial''.

De las alternativas de tratamiento exis-
tentes la primera es la observacion,
como se menciona previamente y se
puede plantear en un grupo seleccio-
nado de pacientes con visién util y en
tumores situados cerca del vértice orbi-
tario, con estricto seguimiento clinico y
con RM semestral. Si se evidencia de-
terioro clinico visual esta indicada una
terapia activa'>. Los riesgos de ésta

. ) o ] alternativa, se producen en los casos
Figura 2. RM en secuencias ponderadas T1 con gadolinio fat sat en los planos axial (a),

; . ) o de MVNO intracanaliculares, ya que se
coronal (b) y sagital (C), y secuencia ponderada en T2 en el plano axial. Lesién expan- L. g
siva fusiforme comprometiendo a la vaina del nervio éptico izquierdo (flecha blanca) con ha reportado afectacion del ojo contra-
intenso realce con el uso de gadolinio y de iso a baja sefial en secuencias T2. Es posible lateral en 38% de los casos ,en ausen-
visualizar el nervio éptico en la porcién central de esta masa (asterisco). cia de tratamiento, por lo que existe un
riesgo sustancial de que ambos ojos se
vean afectados®.
La cirugia, en una serie antigua de Dut-
ton', de 120 pacientes operados sélo
un 5% mejorra su vision y el resto la
pierde en el post-operatorio, lo que es
ratificado recientemente por Turbin'2.
Se considera la biopsia-descompre-
sién sélo en casos de visidon no util,
con proptosis acentuada, extension in-
tracraneana o con crecimiento hacia el
nervio contralateral, o que es raro en
tumores primarios, siendo mas propio
de los secundarios'2%¢. La agravacion
postoperatoria de la funcién visual, se
debe a que existe intima relacion entre
el tumor y la vascularizacion del nervio
Optico™, ya que comparten los vasos
piales, lo que explica los sintomas por
isquemia™. La reseccién en block que

Figura 3. F{M .de control tom_ada 13 afios _después del tratamiento con radioter_apia. Secuencia pendera incluye el nervio s6lo se justifica con
en T1 gadolinio en plano axial y secuencia ponderada en T2 en el plano sagital. En comparacién con is2. O . d E

los exdmenes previos se evidencia estabilidad lesional sin cambios significativos en el volumen y sefal a”?a,u“?s's - Otro intento : e tratam'e.nto
de la lesién. quirurgico es la fenestracion de la vaina

del nervio dptico, que sdlo en algunos
casos produce un alivio transitorio por
lo que no se recomienda su uso>'2.

Otras terapias, como la radioterapia
han reportado estabilizaciéon visual e
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incluso mejoria en varios grupos de
pacientes''> Turbin efectua un estudio
en que compara 4 grupos con distintos
esquemas terapéuticos: observacion,
cirugia exclusiva, combinada con ra-
dioterapia y radioterapia como terapia
exclusiva y concluye que ésta ultima es
la que tiene mejores resultados a largo
plazo para la funcion visual'®. La radio-
terapia, que fue 2D en este estudio,
muestra un 33% de complicaciones
retinales y cerebrales. Sin embargo, el
advenimiento de la radioterapia confor-
macional, la cual en Chile estaba re-
cién implementandose en la época que
la paciente recibe el tratamiento, vino a
reducir estos efectos secundarios.

El desarrollo tecnoldgico para la admi-
nistracion de radioterapia, ha permitido
reducir la exposicion a la radiacion de
tejido adyacente disminuyendo la ra-
diotoxicidad y con esto las complica-
ciones, motivo por el cual la radiotera-
pia se ha establecido como la terapia
de eleccién del MVNO en los ultimos
afnos. Recientemente la radiocirugia
estereotaxica hipofraccionada con
Gamma Knife Perfection ha sido repor-
tada como terapia de eleccion''®

Conclusiones

La radioterapia ha demostrado ofrecer

una terapia eficaz en el tratamiento de
pacientes con MVNO, siendo actual-
mente la radiocirugia estereotaxica
hipofraccionada la modalidad terapéu-
tica que tiene menos complicaciones
y mejores resultados con respecto a
la preservacion y mejoria de la funcion
visual. La tecnologia en los ultimos
anos se ha desarrollado ampliamente
en este tipo de intervenciones, lo que
hace prever un futuro con cada vez me-
jores resultados visuales en pacientes
con meningioma de la vaina del nervio
optico.
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