REV ARGENT NEUROC. | 2020 CASOS CLIiNICOS

Glioma del nervio éptico en paciente adulto con
presentaciéon hemorrigica tratado mediante abordaje
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RESUMEN

El glioma del nervio éptico es una entidad de muy baja incidencia en pacientes adultos, lo cual impide tener suficiente
informacion sobre historia natural y conducta terapéutica en este grupo etario. En el presente articulo comunicamos el caso

de un paciente de 27 afios de edad con compromiso agudo del nervio éptico izquierdo debido a hemorragia intra tumoral,

forma de presentacion muy poco comun en este tipo de tumores. Se realizé la reseccién mediante un abordaje endoscépico
transesfenoidal extendido, con preservacién funcional de la via 6ptica contralateral. La anatomia patolégica confirmé

astrocitoma pilocitico positivo para el rearreglo KIAA 1549-BRAF. y negativo para la mutacion BRAFVE00E. Teniendo en cuenta la
histopatologia y biologia molecular en este caso, la estabilidad visual contralateral y la reseccién quirirgica amplia, se decidi6é no
realizar tratamiento adyuvante con radioterapia o quimioterapia. El objetivo de esta conducta fue evitar lesiones adicionales sobre
el quiasma, nervio 6ptico contralateral y/o hipotalamo. Dada la escasa informacién existente en la literatura médica, el reporte de

este caso podria contribuir con informacion adicional en el manejo y conducta terapéutica de este tipo de lesiones.
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ABSTRACT

The optic nerve glioma is a very uncommon entity in adult patients, with little information about its natural history and
therapeutical management. We report the case of a 27-year-old patient with acute involvement of the left optic nerve due

to intratumoral hemorrhage, a very uncommon form of presentation in this type of tumor. Resection was performed using

an extended transsphenoidal endoscopic approach, with functional preservation of the contralateral optic pathway. The
histopathology confirmed positive pilocytic astrocytoma with KIAA 1549-BRAF rearrangement and without BRAFV600E
mutation. Considering the histopathology and molecular biology, the contralateral visual stability and the wide surgical
resection, it was decided not to perform further treatment. The purpose of this decision was to avoid additional damage to the
chiasm, contralateral optic nerve and/or hypothalamus. Given the limited data available in medical literature, the report of this
case could contribute with additional information on the management and therapeutic approach of this type of tumors.
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INTRODUCCION

El glioma del nervio 6ptico es un tumor intrinseco de la
via 6ptica prequiasmdtica que presenta caracteristicas di-
ferentes en el paciente adulto y en la poblacién pedidtri-
ca. Representan el 3-5% de los tumores de SNC en la in-
fancia, pero en los adultos constituye una entidad muy
poco frecuente. La histopatologia también muestra dife-
rencias.® En los adultos suelen tratarse de gliomas de alto
grado, mientras que en los nifios los subtipos histolégi-
cos son variados, siendo el méds comun el astrocitoma pi-
locitico. Tienen una historia natural de lenta y progresi-
va evolucién en el 15-30 % de los casos, y 1a posibilidad de
recurrencia postoperatoria alcanza el 76 %. Cuando es-
tin asociados a neurofibromatosis (NF1) presentan me-
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jor pronéstico.””

El objetivo de la siguiente presentacién es comunicar un
caso infrecuente de este tipo de lesiones en un paciente
adulto tratado mediante abordaje transesfenoidal endos-
cépico extendido, y contribuir con datos adicionales a la
escasa informacién existente sobre la conducta terapéuti-
ca mds apropiada.

CASO CLINICO

Paciente varén de 27 afios de edad, que se presenta con
cefalea y pérdida de visién aguda en el ojo izquierdo. Al
ingreso se realiza tomografia computada (TAC) de ce-
rebro que evidencia hemorragia a nivel de region se-
lar y periselar. Se completa la evaluacién con resonancia
magnética (RM) de encéfalo con gadolinio, que permi-
te observar una lesién heterogénea iso e hipo-intensa en
la regién quiasmadtica, con escaso realce post-contraste y
desplazamiento posterior del tallo pituitario e hipotdla-
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mo (fig. 1). La angiografia digital de encéfalo, no eviden-
cié malformaciones vasculares. El laboratorio hormonal
del eje hipotdlamo-hipofisiario fue normal. El examen
oftalmolégico demostré amaurosis del ojo izquierdo con
indemnidad de la visién en el ojo derecho. Se decidié
tratamiento quirdrgico mediante abordaje endoscépico
transesfenoidal extendido. Durante el procedimiento se
observé una masa tumoral rojo grisicea, friable, con una
gran porcién exofitica, asociado a hematoma intralesio-
nal. Se preservaron las arterias perforantes dependientes
de la arteria cerebral anterior y la arteria hipofisaria, lo-
grandose una reseccién extensa (fig. 2).

En el postoperatorio inmediato present6 bradicardia ex-
trema con requerimiento de marcapasos transitorio du-
rante 48 hs con resolucién posterior ad-integrum. Al dé-
cimo dia post-operatorio desarrollé un neumoencéfalo
hipertensivo luego de una maniobra de Valsalva. Fue re-
intervenido quirdrgicamente por abordaje endoscépico
tranesfenoidal, observindose una brecha en el lecho qui-
rirgico que fue reparada mediante refuerzo con flap de

mucopericondrio, injerto de tejido celular adiposo y nue-
vo sellado dural con cola de fibrina. La recuperacién cli-
nica y neuroldgica fue completa, con preservacién de la
visién en el ojo derecho, exdmenes hormonales normales
y estudio neurocognitivo dentro de los parametros nor-
males (fig. 3).

La anatomia patolégica confirmé astrocitoma pilociti-
co positivo para el rearreglo KIAA 1549-BRAF, y nega-
tivo para la mutacién BRAFV600E. Considerando estas
caracteristicas histopatoldgicas, la estabilidad visual y la
amplia reseccién quirdrgica realizada, se decidi6 no rea-
lizar tratamiento adyuvante con radioterapia o quimio-
terapia. Se opté por mantener una conducta expectante,
realizando solamente controles de RM de cerebro, con
evaluaciones oncoldgicas y oftalmoldgica periédicas.

DISCUSION

El glioma puro del nervio éptico sin compromiso del
quiasma, se manifiesta con una alteracién severa y lenta-

Figura 1: A) TAC de cerebro. Corte sagital. Se observa sangrado en la cisterna supraselar; B) RM selar T2. Corte coronal: se observa tumor supraselar hiperintenso; quiasma
optico y nervio dptico izquierdos comprometidos. C) RM selar T1. Corte sagital sin contraste: se observa lesion isointensa a nivel del quiasma y nervio dptico. D) RM selar T1.
Corte sagital con contraste: se observa area de focal de realce con el Gadolinio.




Figura 2: RM selar T1 con Gadolinio. Corte sagital. Imagen postoperatoria. Se ob-
serva reduccion significativa de la lesion y visualizacion completa del tallo pituitario.

mente progresiva de la visién unilateral. El mismo cons-
tituye una entidad especial que debe ser diferenciada del
glioma con compromiso quiasmadtico o hipotaldmico.® La
evolucién lentamente progresiva suele llevar a la demora
en el diagnéstico precoz, por lo cual este tumor debe con-
siderarse siempre en el diagnéstico diferencial de las alte-
raciones visuales progresivas.® La alteracién visual aguda
con presentacién hemorrdgica asociada a este tipo de tu-
mor, es muy poco comun y ha sido reportada escasamente
en la literatura. En este sentido deberia también conside-
rarse entre los diagnésticos diferenciales de lesiones he-
morragicas en esta localizacién anatémica.'*#810

El tratamiento inicial de eleccién para este tipo tumoral
es la reseccién quirdrgica. El objetivo terapéutico consiste
en lograr la médxima reseccién posible, evitando la necesi-
dad de tratamiento radiante si el tipo histolégico lo per-
mite. La finalidad de esto ultimo es preservar la visién del
ojo contralateral, disminuyendo también las posibilidades
de recurrencia.’

Con respecto a la via de abordaje, se propone tradicio-
nalmente el abordaje transcraneano mediante craneoto-
mia pterional, con o sin transeccién del nervio éptico pre-
quiasmadtico.?® En las descripciones cldsicas, esta opcién
quirtrgica persigue el objetivo de obtener material para
biopsia o simplemente lograr un “debulking” de la lesién.
Existe en este abordaje el riesgo potencial de complica-
ciones como isquemia asociado al compromiso vascular
de las arterias perforantes dependientes de las arterias ce-
rebral anterior y comunicante anterior. También puede
presentarse lesién quiasmatica, o disfuncién hipotdlamo-
hipofisiaria.® En la bisqueda de un tratamiento curativo,
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Figura 3: Campo visual computarizado postoperatorio.

ha sido descripto por Borghei-Razavi et al, la transeccién
prequiasmadtica del nervio éptico afectado a través de un
abordaje transcraneano.?

En los dltimos afios, el avance y desarrollo de la cirugia
endoscépica de la base de crineo, ampliamente utiliza-
da para el tratamiento quirdrgico de los adenomas hipo-
fisarios, ha permitido incorporar los abordajes extendidos
para otras lesiones de la base de crdneo. Este tipo de abor-
daje presenta también complicaciones relacionadas con
lesién de estructuras vasculares y neurales de la region,
asi como fistula de liquido cefalorraquideo o neumoen-
céfalo entre otras. En referencia especifica al glioma del
nervio 6ptico, la implementacién del abordaje endoscé-
pico transesfenoidal extendido no ha sido frecuentemen-
te descripto, con solamente dos casos reportados previa-
mente.>!!

CONCLUSION

Aunque se trate de una lesién muy infrecuente en adul-
tos, el glioma del nervio éptico asociado a la presenta-
cién aguda hemorrdgica deberia sumarse a los diagnés-
ticos diferenciales de las alteraciones visuales agudas de
causa tumoral. En este caso particular se aporta el dato
de la infrecuente naturaleza de bajo grado de malignidad
lesional para el grupo etario al que pertenece el pacien-
te, y la reseccién amplia de la lesién con preservacién de
la visién contralateral lograda mediante un abordaje en-
doscépico transesfenoidal. Este procedimiento ha permi-
tido también postergar cualquier tratamiento oncoldgico
adicional. Por ultimo, se sugiere que, en casos tan infre-
cuentes con escasa evidencia bibliogrifica sobre manejo
y tratamiento, las evaluaciones, decisiones terapéuticas y
politicas de seguimiento a largo plazo se fundamenten en
un trabajo multidisciplinario constituido por especialis-
tas en neurocirugia, diagnéstico por imdgenes, oftalmo-
logia y oncologia.
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nico de un Astrocitoma Pilocitico de Nervio Optico, asociado a hematoma intralesional. Dicha lesién fue abordada y
resuelta satisfactoriamente a través de un abordaje transesfenoidal endoscépico. La resolucién quirtrgica permitié no
tener que realizar radioterapia, por lo menos en una etapa temprana, y asi evitar poner en riesgo el nervio éptico con-
tralateral. Si bien el abordaje clasico de estos tumores se ha propuesto a través de la via transcraneana, los autores de-
muestran que el tratamiento endoscépico extendido es util y que deberia tenerse en cuenta a la hora de abordar deter-
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