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asociada a enfermedad sistémica del paciente
Progressive unilateral visual loss associated with
systemic disease
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Resumen

La pérdida visual unilateral progresiva puede ser la primera manifestacion de una enfermedad sistémica que se diagnostique a partir del estudio
realizado por el oftalmdélogo. Pero también puede suponer la constatacion de la progresion de una enfermedad ya conocida en el paciente. En
ambos casos, el papel del oftalmdlogo es crucial no solo en el diagnoéstico, sino también en la toma de decisiones terapéuticas.

Palabras clave: Displasia fibrosa 6sea. Neuropatia 6ptica compresiva. Meningioma esfenoorbitario.

Resum

La perdua visual unilateral progressiva pot ser la primera manifestacié d’'una malaltia sistemica que es diagnostiqui gracies a l'estudi realitzat
per l'oftalmoleg. Perod també pot suposar la constatacié de la progressié d'una malaltia ja coneguda del pacient. En ambdds casos el paper de
l'oftalmoleg és crucial no només pel diagnostic, siné també per la presa de decisions terapeutiques.

Paraules clau: Displasia fibrosa ossia. Neuropatia optica compressiva. Meningioma esfeno-orbitari.

Abstract

Unilateral progressive visual loss may be the presenting sign of a systemic disease, that may be revealed thanks to the ophthalmologic work-up.
It also may the proof that a previously known disease is progressing. In these two clinical scenarios the role of the ophthalmologist is crucial, not
only in the diagnosis but in the therapeutic decision process.
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Caso clinico

Una mujer de 52 afios con antecedentes de hipertension arterial
y anemia ferropénica, y operada con queratomileusis in situ asis-
tida por laser (LASIK, laser-assisted in situ keratomileusis) midpico
ocho afos antes, consultd por disminucion de agudeza visual
(AV) y escotoma temporal en su ojo izquierdo (Ol) de tres meses
de evolucion.

Su AV era 1,0 en el ojo derecho (OD) y 0,1 en el izquierdo. Tenia
discromatopsia, defecto pupilar aferente relativo en el Ol y pre-
sentaba un defecto temporal de predominio inferior en el campo
visual (CV) del Ol (Figura 1). El examen del fondo de ojo no detecté
alteraciones destacables, el nervio éptico del Ol no tenfa edema
ni palidez. La tomografia de coherencia dptica de papilay méacula
no revelé ninguna anomalfa.

La resonancia magnética (RM) cerebral y orbitaria puso de ma-
nifiesto unas lesiones en el ala mayor del esfenoides de ambos
lados. Las lesiones eran hipointensas/isointensas en secuencias

T1yT2,isointensas en recuperacion de inversién con atenuacion
de fluido (FLAIR, fluid-attenuated inversion recovery), sin restriccion
en secuencias de difusion, y que captaban contraste endovenoso
de forma tenue y heterogénea (Figura 2).

En la tomografia axial computarizada (TAC) craneal y orbitaria,
estas lesiones expansivas y esclerosantes del ala mayor del
esfenoides derecho e izquierdo, tenfan una densidad de vidrio
deslustrado (Figura 3). Estos cambios ocasionaban la reduccion
del calibre del canal ¢ptico y ambos dpex orbitarios, siendo ma-
yor en el lado izquierdo. Se sugiri¢ la displasia fibrosa ¢sea (DFO)
como primera opcién diagnostica. El estudio hormonal completo
detectd un hiperparatiroidismo aparentemente no relacionado.

Se practicé la descompresion del canal dptico izquierdo sin inci-
dencias para aliviar la neuropatia éptica compresiva. En el estudio
histoldgico de los fragmentos de esfenoides y clinoides obtenidos
mediante la cirugia, se detectaron anomalias compatibles con
meningioma secretor grado | de la clasificacion de la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS).
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Figura 1. Perimetria Humphrey 24-2 del ojo izquierdo (Ol). A. Campo visual (CV) inicial. Se observa un defecto de predominio temporal. B. El CV del Ol en el postoperatorio
precoz muestra una mejorfa del defecto superior. C. El CV del Ol a los cuatro meses de la cirugia. Se observa un empeoramiento generalizado de predominio temporal.

Figura 2. Resonancia magnética orbitaria. A. Corte axial en secuencia T2. Se visualiza el estrechamiento del canal 6ptico izquierdo (flecha amarilla). B. Corte coronal en
secuencia T2 con gadolinio. Se aprecia una lesion de esfenoides con captacion heterogénea de contraste (estrella amarilla) y estrechamiento del canal 6ptico izquierdo

(flecha azul).

Durante el primer mes de postoperatorio, la paciente refirio
una mejorfa de la discromatopsia y de su vision izquierda hasta
alcanzar 0,3, y del defecto de campo visual temporal del Ol
(Figura 1). Tras esta recuperacion parcial inicial, a los cuatro
meses, experimentd un nuevo deterioro clinico con pérdida

visual y empeoramiento del defecto campimétrico en Ol (Fi-
gura 1). Ante el diagnostico de meningioma esfenoorbitario
y el empeoramiento clinico, se optd por realizar radioterapia
estereotactica fraccionada en dosis de 2 grays por sesion (total
50 grays).
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Figura 3. Tomografia axial computarizada craneal, ventana 6sea. A. En corte axial: s
B. En corte coronal: disminucion del calibre del canal éptic

deslustrado (estrella roja).

Algoritmo diagnoéstico y diagndstico
diferencial

La primera actuacion del oftalmologo ante una pérdida visual
unilateral crénica es descartar una causa propiamente ocular.
Se debe realizar una anamnesis detallada que incluya tiempo
de evolucién y patrén de progresion de la pérdida visual, otros
sintomas oftalmoldégicos (dolor, diplopia, discromatopsia, etc.) y
no oftalmoldgicos detallados (cefalea, mareos, etc.), antecedentes
patoldgicos (con historia de cancer), tratamientos farmacolégicos,
antecedentes traumaticos y quirlrgicos e historia oftalmologica.
Posteriormente la exploracion oftalmoldgica debe ser completa,
con una exploracion de la funcion visual y fondo de ojo. Las causas
mas frecuentes, como catarata y enfermedades de la retina, suelen
ser diagnosticadas con este primer paso.

La neuropatia éptica compresiva unilateral debe contemplarse
si existe defecto pupilar aferente, como en este caso de pérdida
visual unilateral progresiva. La presencia de edema de papila

bserva un engrosamiento del ala mayor esfenoides izquierda con patrén en vidrio

zquierdo (flecha roja).

sugiere la afectacion de la porcion mds distal del nervio, mien-
tras que la atrofia proporciona informacién sobre el tiempo
de evolucién (superior a seis semanas, aproximadamente). Un
disco 6ptico aparentemente normal puede interpretarse como
afectacion proximal del nervio optico (intracraneal, dpex) o que
la compresion es poco extensa o demasiado reciente como para
haber producido atrofia.

El mejor método para explorar la via Optica anterior (nervios,
quiasma, cintillas) es la RM, aunque su menor disponibilidad y
accesibilidad, y su mayor coste, ademds de sus claras contraindi-
caciones (portadores de marcapasos, valvulas cardiacas, clips de
aneurismas y diversas protesis), producen ciertas limitaciones en
su uso. La técnica de eleccion es la RM orbitaria con supresion
grasay la RM cerebral,ambas con contraste (con gadolinio). La TAC
tiene una menor sensibilidad y resolucién anatémica que la RM
y utiliza radiaciones ionizantes, por lo que su uso debe limitarse,
pero es claramente mas accesible, rdpida y disponible que la RM.
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Figura 4. A. Tomografia axial computarizada (TAC) craneal, ventana ¢

verde) correspondiente a meningioma esfenoorbitario. B. TAC crane

fibrosa dsea.

La TAC resulta especialmente Util ante la sospecha de lesiones
Oseas, calcificadas y cuerpos extrafios metalicos.

También es importante recalcar que, aunque las pruebas de
neuroimagen pueden determinar, en multiples ocasiones, de
forma muy fiable, la naturaleza de las lesiones que afectan a la via
Optica, en una parte importante de los casos, es necesario realizar
un estudio anatomopatoldgico para confirmar su estirpe y decidir
qué opcidn terapéutica se adectia mas al caso.

El canal opticoy el dpex orbitario son las zonas de mayor suscep-
tibilidad del nervio éptico ante una compresiéon extrinseca por
su limitada capacidad de extension. Cualquier lesion intrinseca
del esfenoides puede involucrar de forma significativa al nervio
éptico, principalmente el segmento intracanalicular.

La displasia fibrosa 6sea (DFO) es una anomalia benigna del
desarrollo del hueso en la que se produce un reemplazo del
hueso esponjoso normal por diferentes grados de tejido fibroso
y hueso inmaduro. Puede afectar a cualquier hueso del cuerpo,

en corte axial. Engrosamiento del esfenoides

a en corte axial. Se observa una expansion y esclerosis del ala mayor esfenoides derecha (estrella

erecho (estrella azul) compatible con displasia

pero la regién craneofacial se afecta en un 25% de los casos'. Se
han descrito dos formas: la monostotica, que es la mas frecuente
(70%), y la forma poliostotica (30%), que incluye el sindrome de
McCune-Albright (triada: DFO poliostética, manchas cutdneas
de color café con leche y pubertad precoz). La DFO se produce
por una mutacion del gen GNAST en el cromosoma 20q13, que
acaba provocando una diferenciacion osteoblastica anormal y
produccién de hueso displésico.

Las lesiones aparecen durante la infancia y progresan tras la
pubertad. La afectacion orbitaria produce asimetria facial, efecto
masa orbitario con desplazamiento del globo, proptosis y diplo-
pia. La complicacion potencialmente mas grave es la neuropatia
Optica compresiva por el crecimiento del hueso anémalo a nivel
intraorbitario, intracanalicular o intracraneal. La malignizacion es
muy infrecuente (0,4-4%).

En la TAC, tipicamente se presentan como lesiones expansibles,
de opacidades homogéneas con apariencia de vidrio deslustrado
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(56%), aunque también se han descrito patrones densos homo-
géneos (23%), cambios quisticos (21%) o patrones mixtos (Figura
4). Enla RM la apariencia es méas variable, siendo las lesiones que
contienen mas matriz mineralizada hipointensasenT1y T2y las
lesiones quisticas hiperintensas en T2. Después del contraste
puede mostrar diversos grados de realce?.

Principalmente se ha descrito en pacientes con sindrome de
McCune-Albright, pero también se han reportado casos de pa-
cientes con DFOYy alteraciones endocrinoldgicas diversas (puber-
tad precoz, aumento de niveles de la hormona de crecimiento,
sindrome de Cushing, hiperparatiroidismo, anomalias tiroideas,
etc.), por lo que se recomienda una valoracién endocrinologica®.
Las formas craneofaciales se han tratado clasicamente mediante
cirugia conservadora (remodelando el hueso displésico) o la ci-
rugfa radical (exéresis completa del huesoy reconstruccion), para
mejorar la asimetria facial y prevenir las discapacidades funcio-
nales. También se han utilizado formacos como los bisfosfonatos
endovenosos o el denosumab en pacientes con dolor, enferme-
dad progresivay alto riesgo de fracturas'. Respecto a la neuropatia
Optica compresiva, laindicacion de cirugia descompresiva es clara
una vez que se produce la afectacion del nervio éptico.

Otras lesiones ¢seas o meningeas pueden producir neuropatia
dptica compresiva por afectacion intracanalicular, siendo el me-
ningioma la causa mas frecuente.

Los meningiomas esfenoorbitarios representan un 9-18% de todos
los meningiomas®. Aunque el sintoma mas frecuente es la propto-
sis, un 40-60% de los pacientes presentan disminucion de AV por
invasion del canal dptico. Tipicamente son lesiones hiperostdticas,
con cierto componente de tejido blando en placa. El tratamiento
de eleccion en la mayor parte de los casos es la cirugfa, sobre todo
en pacientes con deterioro de la funcion visual*®.

Otros procesos a tener en cuenta dentro del diagnostico diferen-
cial son las metastasis, principalmente de neoplasias de mama,
pulmon y préstata’.

Conclusiones

Cuando existe la sospecha de neuropatia Optica compresiva en
un paciente con pérdida de AV unilateral progresiva, se debe
confirmar obligatoriamente con una prueba de neuroimagen.
Es importante elegir la mas adecuada a cada caso porque, en
muchas ocasiones, puede proporcionar el diagnéstico etioldgico.
Si la evolucion del caso no es la esperada, es necesario el estudio
anatomopatoldgico de la lesion.
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