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RESUMEN

Introduccion: Los gliomas del nervio éptico, via visual y del hipotalamo, se tratan como una sola entidad, siendo consideradas neoplasias
benignas en la edad pediatrica, grado | segtin la OMS. El 25% de ellos estan confinados al nervio 6ptico, el 40-75% involucran al quiasma
optico y el 33-60% son lesiones posteriores. La mayoria no presentan sintomas, pero en caso de presentarse lo mas frecuente es la
pérdida de la vision. El Gold standard para el diagnéstico es la resonancia magnética (RMN) con contraste. La primera linea de
tratamiento es la quimioterapia, siendo la cirugia usada para descompresion del nervio, en el caso que sea necesario.

Caso clinico: Mujer de 4 afios, con tiempo de enfermedad de 3 meses caracterizada por cefalea, vomitos y crisis convulsiva. La RMN
mostré una tumoracion heterogénea, sélido quistica, con componente sélido que capta contraste. Se realizé una craneotomia y reseccion
parcial de tumor encontrando a ambos nervios y el quiasma 6pticos engrosados. La anatomia patoldgica fue informada como astrocitoma
pilomixoide. La paciente presenté una evolucion favorable siendo dada de alta en el dia 9 del postoperatorio.

Conclusion: Los gliomas de la via dptica e hipotalamo son tumores de curso benigno en la infancia, siendo su principal forma de
tratamiento la quimioterapia. La cirugia s6lo cumple un rol importante en el caso que se requiera hacer una descompresion para preservar
la funcion visual del paciente.

Palabras Clave: Astrocitoma, Quiasma Optico, Descompresion, Craneotomia, Vias Visuales. (fuente: DeCS Bireme)

ABSTRACT

Introduction: Gliomas of the optic nerve, visual pathway, and hypothalamus are treated as a single entity, being considered benign
neoplasms in pediatric age, grade | according to the WHO. 25% of them are confined to the optic nerve, 40-75% involve the optic chiasm,
and 33-60% are posterior lesions. Most do not present symptoms, but in the case of presenting, the most frequent is loss of vision. The
gold standard for diagnosis is magnetic resonance imaging (MRI) with contrast. The first line of treatment is chemotherapy, with surgery
used for nerve decompression, if necessary.

Clinical case: A 4-year-old woman with a 3-month illness characterized by headache, vomiting, and seizures. The MRI showed a
heterogeneous, solid cystic tumor with a solid component that captures contrast. A craniotomy and partial tumor resection were performed,
finding both nerves and the optic chiasm thickened. Pathology was reported as pilomyxoid astrocytoma. The patient presented a favorable
evolution and was discharged on postoperative day 9.

Conclusion: Gliomas of the optic pathway and hypothalamus are tumors with a benign course in childhood, and their main form of
treatment is chemotherapy. Surgery only plays an important role if decompression is required to preserve the patient's visual function.

Keywords: Astrocytoma, Optic Chiasm, Decompression, Craniotomy, Visual Pathways. (source: MeSH NLM)
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sobrevida.» 2: 3: 4 En cuanto a su histologia, en la edad

LOS gliomas del nervio dptico, de la via visual y del pediatrica por lo general son de bajo grado, grado I segtn la

hipotdlamo, se tratan como una sola entidad, siendo OMS; donde destacan el astrocitoma pilocitico y el
consideradas neoplasias benignas en la edad pediatrica, astrocitoma pilomixoide * 2 5, 6,7, 8 El 25% de estos tumores
donde el manejo médico (no quirtirgico) es lo estdndar, est4 confinado al nervio éptico, el 40-75% compromete el
mientras que en adultos son de mal prondstico con baja quiasma Optico y el 33-60% son lesiones posteriores.9:10; 11,12
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Fig 1. Tomografia cerebral con contraste. (A) Corte axial a nivel de la cisterna supraselar donde se evidencia un proceso expansivo heterogéneo, parte
sélida que capta contraste (flecha azul) y parte quistica en el I6bulo temporal izquierdo (flecha verde). (B) Corte axial a nivel de los ganglios basales
izquierdo, donde se muestra la misma tumoracion heterogénea, con una parte sélida captadora medial (flecha azul) y una parte quistica lateral (flecha
verde). (C) Corte sagital donde se logra evidenciar la parte medial de la tumoracién a nivel selar y en la cisterna supraselar, que corresponde a la parte
sélida captadora de contraste (flecha azul).

La mayoria de los gliomas del nervio 6ptico no manifiestan
sintomas,3: 4 pero si los presentaran, lo mas frecuente es la
pérdida de la visibn, seguido de alteraciones
endocrinoldgicas, disfuncién del hipotdlamo y a veces
hidrocefalia obstructiva.s- ¢

Dentro de su plan diagnoéstico se encuentra la realizacién de
tomografia de coherencia Optica, tomografia cerebral y de
Orbitas contrastada, siendo el Gold standard la resonancia
magnética cerebral contrastada. 2 34,13, 14

La primera linea de terapia es la quimioterapia a base de
vincristina y carboplatino.3- 4 La radioterapia ofrece buenos
resultados, pero su tasa de complicaciones muy alta. * 2 3; 4
La cirugia cumple un rol en cuanto a descomprimir en caso
de tumores grandes que generen efecto de masa, ademés de
ayudar en el diagnéstico histolégico, pero siempre tratando
de conservar la funcion del paciente. 5- ¢: 7 Es por ello, por lo
que se presenta el caso de una nifia con esta patologia, con
buena evolucién posquirtrgica.

CASO CLINICO

Historia y examen: Paciente mujer de 4 anos, procedente
de Lima, nacida por parto cesirea por incompatibilidad
cefalopélvica, con antecedente médico de estrabismo
divergente hace 2 afios en tratamiento con lentes
correctores, sin antecedentes quirdrgicos. Paciente present6
3 meses antes del ingreso, cefalea y vomitos que calmaban
con sintomaticos, y 1 mes antes disminucién de fuerza en
brazo derecho. Ingres6 a emergencia por crisis convulsiva
motora en miembro superior derecho con generalizacion
secundaria de 5 minutos de duracién, con post-ictal de 10
minutos. Al examen se encontrd a paciente despierta, escala
de Glasgow 14 puntos, con desorientacion temporal y
espacial, hemiparesia derecha (miembro superior 3/5,
miembro inferior 4/5), nistagmus horizontal, disartria,
amaurosis izquierda y hemianopsia temporal derecha, resto
de pares craneales conservados.

Fig 2. Resonancia magnética cerebral con contraste. (A) Secuencia T1 con contraste en vista axial, donde se evidencia proceso expansivo selar y
supraselar, heterogéneo, parte medial solida captadora (flechas azules) y parte quistica lateral (flecha verde). (B) Secuencia T1 contrastada en vista
sagital, donde se evidencia tumoracion que ocupa todo el Idbulo temporal izquierdo, heterogéneo, parte sélida captadora de contraste medial (flecha azul)
y parte quistica lateral (flecha verde). (C) Secuencia difusion en vista axial, donde se puede evidenciar tumoracidn heterogénea que restringe (flecha azul).
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Fig 3. Imagenes intraoperatorias. (A) Por un abordaje transilviano se llega hasta la tumoracion temporal izquierda, la cual era hipervascularizada y
amarillenta (flecha azul). (B) Parte més profunda del abordaje, donde se evidencia en el fondo tejido cerebral sano (flecha azul), con reseccion total de la
tumoracion en ese nivel. (C) Por un abordaje subfrontal, se llegar a visualizar ambos nervios dpticos (flechas blancas) y el quiasma optico (flecha verde),
los cuales se encuentran engrosados. (D)Se realiza una biopsia del nervio dptico izquierdo (flecha azul), se observa hacia lateral la carétida (flecha lila)

Se realizd6 una tomografia cerebral (TAC) con contraste,
donde se evidencid un proceso expansivo selar, supraselar y
del 16bulo temporal izquierdo, de densidad heterogénea, la
parte sélida capta contraste y se observan calcificaciones en
direccion al talamo derecho, con edema perilesional
moderado (Fig 1). Una RMN cerebral con contraste, mostro
una tumoracion heterogénea, sblido quistica, cuya region
sblida capta avidamente contraste, de 5.33 X 4.42 X 7.27cm
(APXTxCC), que restringe en difusiobn, con edema
perilesional (Fig 2). El eje hormonal se encontraba dentro
de los limites normales. Se decidi6 la reseccion quirtrgica de
la tumoracion.

Tratamiento quiridrgico: Se realiz6 una craneotomia
frontotemporal izquierda con abordaje transilviano el cual
permitié6 exponer y apreciar una tumoraciéon temporal
hipervascularizada, blanda, con componente quistico. La
tumoracion es resecada en su totalidad, haciendo debulking
en primera instancia y después liberando sus bordes. Luego
se realiza un abordaje subfrontal donde se llega a evidenciar
el nervio 6ptico izquierdo que se encontraba engrosado, al
igual que el quiasma y el nervio 6ptico contralateral, por lo

que se procede a tomar una biopsia del nervio Optico
izquierdo. (Fig 3)

La anatomia patologica revel6 que se trataba de un
astrocitoma pilomixoide, vimentina (+), S100 (+), CD56 (+),
sinaptofisina (+), GFAP (+), neurofilamento (-), EMA (-),
Ki67 (+) 4%. Se confirm6 el diagnostico de glioma del nervio
optico, clasificandolo como un tipo “Dodge C” debido a que
su extension era mas alld de los nervios dpticos y del
quiasma, involucrando inclusive el 16bulo temporal
izquierdo. Se le realiza una TAC cerebral con contraste, la
cual evidenci6 reseccion amplia de la tumoracién temporal
izquierda, quedando tumor residual en la parte selar y
supraselar, llegando a un grado de reseccion del 62%, con
escaso sangrado en lecho quirdargico. (Fig 4)

Evolucion clinica: La paciente fue transferida a UCI,
debido al sangrado intraoperatorio importante, fue
compensada en los primeros dias y extubada en el dia 4
postoperatorio, donde se le encontrd con afasia no fluente,
hemiparesia derecha moderada (3/5). En postoperatorio 6
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Fig 4. Tomografia cerebral con contraste. (A) Corte axial donde se evidencia reseccion de la tumoracién temporal izquierda, con escaso sangrado en
lecho quirtrgico (flecha azul), calcificaciones en ganglios basales izquierdo (flecha verde). (B) Corte sagital donde se evidencia reseccién amplia de la
tumoracién temporal izquierda (flecha azul), no observandose tumor residual a este nivel. (C) Corte coronal donde se evidencia tumor residual a nivel de la
cisterna selar, captadora de contraste (flecha amarilla), que podria corresponder al quiasma 6ptico.

se encontraba con mejoria clinica, encontrandosele en
escala de Glasgow de 15 puntos, amaurosis izquierda,
hemianopsia temporal derecha, hemiparesia derecha
Daniels 4+/5, sin alteraciéon del lenguaje. Se continu6
tratamiento con corticoides, con descenso gradual hasta su
suspension definitiva. Fue dada de alta en el dia 9
postoperatorio, con transferencia al servicio de oncologia
para continuar su tratamiento complementario.

DISCUSION

Los gliomas del nervio dptico, de la via visual e hipotdlamo
ocurren en 2 formas distintas. En la poblacion pediatrica
estas neoplasias son benignas, y por lo general el manejo
médico es el tratamiento estindar. Los gliomas del nervio
optico en adultos tienen por su parte muy mal pronostico,

son rapidamente progresivos y la tasa de sobrevida es baja. ©»
2,3,4,5

Este tipo de tumores pueden nacer del nervio oOptico
intraorbitario, nervio 6ptico intracanalicular, nervio 6ptico
intracraneal, quiasma Optico, tracto Optico, cuerpo
geniculado lateral o hipotdlamo, pudiendo originarse
adyacentes a la via visual o el hipotalamo.5- ¢ 7: 8 E]l 25% de
estos tumores estan confinados al nervio 6ptico, mientras
que el 40-75% envuelven el quiasma 6ptico, por tltimo, el
33-60% son considerados lesiones posteriores que pueden
envolver el hipotdlamo y el tercer ventriculo. 9: 10, 11,12

Dodge et Al. clasificd los gliomas del nervio 6ptico en 3
categorias, siendo el tipo A la limitada al nervio 6ptico, el
tipo B la que envuelve el quiasma dptico con o sin extension
al nervio 6ptico, el tipo C que envuelve el hipotdlamo u otras
estructuras. 5:6,7, 8

En la poblacién pediatrica representan del 2 al 5% de las
neoplasias del sistema nervioso central, siendo el 1% de
todos los tumores intracraneales y el 7% de todos los
gliomas. El 70% de los gliomas son detectados en la primera
década de la vida y el 90% se identifica dentro de las 2
primeras décadas de la vida. * 2 3- 4 Es el tumor més comin
de la via visual anterior. 13 14,15, 16

Estos tumores pueden estar asociados a neurofibromatosis
tipo 1 o pueden ser esporddicos. Cuando se asocia a
neurofibromatosis tipo 1 (NF-1) por lo general se detecta en
pacientes més jévenes, con una media de 4.5 afos, pudiendo
ser unilateral o bilateral, llegando hasta una incidencia del
35%. El 50% de los tumores en NF-1 presenta disminuciéon
de la agudeza visual, mientras que los casos esporadicos
tienen una disminuciéon de agudeza visual en el 66 a
74%.(1,2,3,4)

Histologicamente los gliomas del nervio dptico pediatrico
son generalmente de bajo grado, pero los marcadores de
proliferaciéon demuestran que los casos esporadicos son mas
agresivos.» 2 La mayoria son astrocitomas pilociticos (OMS
grado I) y el resto son astrocitomas pilomixoides (OMS
grado II), aunque la clasificacién de la OMS del 2016 los
considera a ambos como grado I, y se ha descrito un tercer
tipo llamado transicional entre el astrocitoma pilocitico y el
astrocitoma pilomixoide. 5-6:7- 8

La mayoria de los gliomas del nervio Optico son
asintomaéticos, y son detectados durante una evaluacion de
rutina o incidentalmente en una imagen realizada por otras
causas. Su curso es variable, pero la pérdida de vision es la
determinante para indicar que requiere tratamiento.3- 4 Pero
las manifestaciones iniciales pueden ser alteraciones
visuales, endocrinopatias, disfuncién  hipotalamica
(sindrome diencefalico) y algunas veces hidrocefalia. 56

Debido a que es dificil que un nifio refiera que tiene
disminucion de la agudeza visual, se incluye dentro del plan
diagnoéstico una tomografia de coherencia 6ptica (OCT),
donde se puede ver pérdida de las fibras nerviosas retinales
directamente asociado con la disminucion de la agudeza
visual y el crecimiento del tumor. -2 3

En la tomografia cerebral y de o6rbitas por lo general los
gliomas son isodensos, fusiformes, con crecimiento del
nervio Optico, raramente aparecen como una masa que
depende del nervio Optico, pero pueden presentar
calcificaciones y remodelacion o6sea, particularmente
agrandamiento del canal 6ptico. 13- 14,15, 16

La resonancia cerebral y de orbitas con contraste es el
método diagnéstico preferido, pues en ella, estos tumores se
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ven tubulares o fusiformes, isointensos en T1 e isointensos o
hiperintensos en T2. 2 3:4 El T2 FLAIR ayuda a distinguir la
extension de la invasiéon del glioma y las estructuras
aledafias involucradas. La captacion de contraste esti
asociado a mayor agresividad. 13 14, 15, 16

Los factores de pobre pronostico son la edad temprana del
diagnostico, tumores esporadicos y la palidez del nervio
optico. Segun el estudio de imagenes, la mayor captaciéon de
contraste y la extensiéon del tumor més all4d del quiasma
indican que tienen un comportamiento mas agresivo. * 2

La primera linea de terapia es la quimioterapia, que consiste
en una combinacién de vincristina y carboplatino, con una
tasa libre de enfermedad a los 3 afos del 77%, y a los 5 afios
del 69%. Otro esquema es la combinaciéon de tioguanina,
procarbazina, lomustina y vincristina (TPCV), pero la
lomustina y la procarbazina tienen riesgo de leucemia, y en
paciente con NF-1 tiene ademas mayor riesgo de
malignidad, pero puede usarse este esquema en los casos
esporadicos. En casos refractarios, la monoterapia con
temozolamida, vinblastina y vinorelbina ha demostrado algo
de éxito. 3-4

Dentro de las terapias moleculares, se encuentra el
bevacizumab, ya que se estos tumores son altamente
vascularizados, y esto se debe a una sobreexpresion del
factor de crecimiento endotelial vascular (VEGF), y esta
droga es un anticuerpo monoclonal anti-VEGF. Se ha visto
que tienen una mejoria rapida de los sintomas visuales en el
86% de casos refractarios. Si se combina con irinotecan

logra una tasa libre de progresion a los 2 afios de 47.8%. (47,
18, 19, 20)

La radioterapia tiene una tasa libre de progresion a los 10
afios del 90-100%, pero trae muchas complicaciones, como
desordenes del neurodesarrollo, visuales, endocrinoldgicos,
neurovasculares y oncolégicos. Por ello se reserva en
pacientes mayores. 1> 2: 3,4

La cirugia, también tiene su rol, basado en disminuir el
efecto de masa, asi se evita la proptosis desfigurante;
ademas de también proporcionar tejido para poder llegar al
diagnostico.® 2: 3 Pero por lo general se reserva para cuando
un tumor sigue creciendo a pesar de la quimioterapia, o en
el caso que se quiera descomprimir, por un tumor muy
grande sobre todo los que generan hidrocefalia, o por tumor
que genera déficit visual por compresidén o que genere
disfuncién endocrinoldgica por compresion. Dependiendo
de la localizacion puede usarse un abordaje interhemisférico
transcalloso, interhemisférico transldimina terminalis,
transcortical, pterional, orbitotomia lateral o transesfenoidal
endonasal. 5: 67

CONCLUSION

Se concluye que los gliomas de la via Optica e hipotdlamo
son tumores de curso benigno en la infancia, que su
principal tratamiento es la quimioterapia, y la cirugia s6lo
cumple un rol en el caso que se requiera hacer
descompresion con el objetivo de preservar la funciéon visual
del paciente.

Vargas J. et al.
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