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RESUMEN

Dentro de la patologia tumoral que puede afectar la drbita, destacan los meningiomas, ya sean primarios o
secundarios. Estos tumores van creciendo lentamente comprimiendo a largo plazo el nervio dptico y demds
estructuras como musculos extraoculares y el globo ocular. Lo anterior se traduce en exoftalmos y pérdida
crénica de la vision que puede llegar a la ceguera del ojo afectado. La adecuada interpretacion clinica de
este cuadro, asociado al uso de neuroimdgenes, principalmente tomografia computada y resonancia nuclear
magnética, nos permiten hacer un diagnostico oportuno. El tratamiento Se apoya mayoritariamente en
radioterapia estereotdxica fraccionada cuando el tumor avanza y se desea preservar la vision. Cuando ya
se ha perdido significativamente la visidn o existe amenaza de invasion del quiasma dptico, se interviene
quirdrgicamente. Las opciones de tratamiento con quimioterapia todavia estdn en estudio. El prondstico
vital de esta patologia es bueno, pero funcionalmente puede dejar secuelas significativas dependiendo del
comportamiento del tumor, asi como de lo precoz que realicemos su diagndstico.

Elobjetivo de este articulo es comentar el estado actual del conocimiento sobre los meningiomas orbitarios,
su diagndstico y las alternativas terapéuticas que existen.

ABSTRACT

Among the tumor pathologies that can affect the orbit, meningiomas, be they primary or secondary,
stand out. These tumors grow slowly, in the long term eventually compressing the optic nerve and
other structures such as extra-ocular muscles and the eyeball. This translates into exophthalmos and
chronic vision loss that can lead to blindness in the affected eye. The adequate clinical interpretation
of this medical condition, associated with the use of neuroimaging, mainly computed tomography
and magnetic resonance imaging, allow us to make a timely diagnosis. Treatment is primarily based
on fractionated stereotactic radiotherapy when the tumor is advancing and the focus is on vision
preservation. Surgery is indicated when vision has already been significantly lost or there is a threat of
invasion of the optic chiasm. Chemotherapy treatment options are still under study. The vital prognosis
of this pathology is good, but functionally it can leave significant sequelae depending on the behavior of
the tumor, as well as how early we make its diagnosis.

The objective of this article is to comment on the current state of what is known about orbital
meningiomas, their diagnosis and existing therapeutic alternatives.
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INTRODUCCION

Los meningiomas constituyen unos de los tumores que frecuen-
temente pueden afectar la 6rbita y son causa de una pérdida pro-
gresiva de la funcion visual. Su progresion es lenta e indolora, pero
su prondéstico ominoso para la visién, a la vez que su diagndéstico
puede implicar un desafio y requerir una alta sospecha clinica.

El objetivo de la presente revision es comentar el estado actual
del conocimiento sobre los meningiomas orbitarios, su diagnésti-
coy de las alternativas terapéuticas que existen para enfrentarlo.

ORIGEN Y DEFINICIONES

Los meningiomas son tumores benignos del sistema nervioso ori-
ginados de las células de la capa meningoepitelial de las vellosi-
dades aracnoideas’->.

En la érbita, los meningiomas pueden clasificarse segun su proce-
dencia en: i) meningiomas primarios de la vaina del nervio éptico
(MPNO) y; i) meningiomas secundarios (MS), procedentes de las
meninges del cerebro y que invaden la 6rbita a través de la fisura
orbitaria superior, canal 6ptico o los huesos. Finalmente se han
descrito también en la érbita iii) meningiomas ectépicos (ME) que
no tienen una comunicacién con la vaina del nervio éptico, ni con
las meninges cerebrales ni los huesos?*.

EPIDEMIOLOGIA

Los meningiomas son el segundo tumor mas frecuente del nervio
optico, después de los gliomas. De los meningiomas que afectan
la 6rbita, por lejos los mas comunes son los MS (90%) procedentes
de la cavidad craneal, siendo los mas frecuentes los originados en
el ala mayor del esfenoides (meningiomas esfeno orbitarios)®. El
10% restante corresponde a los primarios de la érbita. En los pri-
marios, el 96% surge de la propia vaina del nervio 6ptico, y el 4%
restante se desarrolla a partir de una ubicacién ectépica dentro
de la 6rbita™

Los MPNO representan el 3-5% de todos los tumores orbitarios.
Los MS son los tumores que con mayor frecuencia invaden la 6rbita
y representan el 2,5 a 6% de la patologia orbitaria®.

En general, se ha descrito que los MPNO afectan mas a mujeres
(55 a 85%) que a hombres en una proporcion de 3:2, similar a lo
visto en casos de meningiomas intracraneales™?.

Se presentan principalmente en la edad media de la vida: 40,8 anos
en promedio con rangos que van de los 3 a los 80 anos de edad?.

Los MPNO pediatricos constituyen el 2 a 4% de los pacientes con
MPNO. En ellos tiene especial relevancia su asociacion con la neu-
rofibromatosis tipo 2 (NF2) observdandose una incidencia de un

2 al 8% en pacientes con NF2. De igual modo se observa que de
todos los pacientes pediatricos con MPNO alrededor del 30% tie-
nen NF22.

En general, los casos de MPNO unilaterales son mas frecuentes
que los bilaterales, 95% y 5% respectivamente. Sin embargo,
cuando esto Ultimo ocurre, es mas fuerte su asociacion a NF2 y
Su curso es mds agresivo dado el riesgo de ceguera bilateral?®.

ANATOMIA PATOLOGICA

En la tincion de hematoxilina-eosina clasicamente se describe
la presencia de células cobertoras de la aracnoides como células
grandes dispuestas en remolino o verticilo. Se pueden ver tam-
bién los llamados cuerpos de psamoma que corresponden a la
degeneracion hialina del centro de estas células y su posterior
calcificacién®.

Algunas pruebas de inmunohistoquimica son también muy Utiles,
como el antigeno de membrana epitelial (EMA, por sus siglas en in-
glés), caracteristico de los meningiomas, que ayuda a distinguirlos
de los schwannomas®’. Se tifien también con vimentina y S-100
pero rara vez con citoqueratina. Ademas, expresan receptores de
progesterona. Los mas agresivos, también suelen presentar un
Ki-67 alto’.

Segun hallazgos clinico-patolégicos, la Organizacion Mundial de la
Salud ha clasificado a los meningiomas en grado | (78%), Il (20%) y
Il (2%). El tipo | se caracteriza por presentar células de aspecto nor-
mal, crecer lentamente y tener bajo grado de recidiva. En el tipo |l
predomina la atipia celular, presentan un crecimiento un poco mas
rapido y tienen mayor tendencia a recidivar. Finalmente, el tipo Il
es llamado anaplasico o maligno por presentar franca anaplasia, fo-
cos de necrosis, Ki-67 alto (>15%) e invadir tejidos vecinos, siendo
los mas agresivos y con mayor tasa de recurrencia®,

CLINICA Y EVOLUCION

Los meningiomas tienen una presentacion clinica lenta e insidiosa
caracterizado principalmente por una disminucion progresiva de
la agudeza visual y exoftalmos unilateral.

La pérdida de la visidon se explica por la compresién del nervio
Optico que afecta directamente la irrigacion vascular del mis-
mo, con la consecuente atrofia éptica progresiva que se va a
traducir, ademas, en disminucién de la discriminacién de co-
lores, alteracion de reflejos pupilares y compromiso del campo
visual con la apariciéon de escotomas y restriccion concéntrica
del campo.

Al examen del fondo de ojo se puede llegar a apreciar una papila
con vasos optociliares que traducen una congestién cronica de
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la vena central de la retina. Se considera que la triada de pérdida
de vision mas proptosis y vasos optociliares es tipica del MPNO,
aungue no patognomanica y no siempre esta presente’7:.

Algunos pacientes pueden presentar episodios de amaurosis tran-
sitoria asociada a los movimientos oculares por la alteracion del
aporte sanguineo al nervio 6ptico en ciertas posiciones de mirada.

El dolor puede estar presente, pero ya en las fases mds avanzadas
de la enfermedad, dado por la compresion que realiza el tumor
sobre las estructuras vecinas.

En algunos casos se puede ver también estrabismo y diplopia
provocado por el desplazamiento del globo ocular o restriccion
mecanica que ejerce el tumor a los movimientos oculares.

Se ha reportado, ademas, una tasa de crecimiento rapido duran-
te el embarazo, dado que estos tumores expresan receptores de
progesteronaZ.

Frente a estos sintomas y signos se debe plantear el diagnéstico
de un posible meningioma, pero también se debe diferenciar de
otras patologias con las cuales puede confundirse, tales como:
neuritis optica, glioma del nervio éptico, pseudotumor inflama-
torio, hemangiomas y schwannomas, para lo cual es indispensa-
ble el apoyo con imagenes*'°.

NEUROIMAGENES

Es fundamental el estudio mediante tomografia computada (TQ) y
resonancia nuclear magnética (RNM) de érbitas y cerebro, siendo
la RNM el examen mas atil>7.

En la TC, es importante que sea realizada con cortes finos de
1,5 mmy con contraste. Tipicamente, los MPNO se caracterizan
por dar una imagen en “via de tren” en la vista de cortes axia-
les, que se produce por realce hiperdenso de las meninges que
encierran el nervio éptico hipodenso®’. También se pueden ver
calcificaciones al interior del meningioma, descritas hasta en el
50% de los casos””.

Los MS, principalmente los del ala mayor del esfenoides, presen-
tan hiperostosis (engrosamiento del hueso infiltrado) y la caracte-
ristica ‘cola dural” que diferencia a los meningiomas de la displasia
6sea. Esta “cola dural” tipica de los meningiomas, pero no siempre
presente, corresponde a una prolongacién en forma de cola de
cometa con su base en el cuerpo del tumory una parte mas fina
que se extiende y alarga sobre las meninges. Es rara la reabsorcion
y destruccion 6sea®.

Pueden tener un patron de crecimiento “en masa”, mas grueso y
abultado o plano, llamado “en placa” que es el mds comun'.

Es importante destacar que frente a pacientes con lesiones hipe-
rostosicas del ala mayor del esfenoides hay que diferenciar a los
meningiomas de la histiocitosis de células de Langerhans, si son ni-
fos, y de metdstasis de cancer de prostata en hombres mayores'.

En la RNM lo mas caracteristico es que los meningiomas se vean
isointensos en T1 e hiperintensos en T2, comparados con el ce-
rebro y/o el nervio 6ptico, en imagenes realizadas con supresion
grasa y uso de gadolinio®”%.

Los meningiomas pueden expresar receptores de somatostatina
del subtipo 2 y esta caracteristica puede ayudar para diferenciar-
los de otros tumores, en la tomografia por emisién de positrones
(PET/CT)%.

TRATAMIENTO

La conducta terapéutica va a depender de la ubicacion del me-
ningioma, grado de compromiso visual, peligro de progresar ha-
cia el quiasma amenazando el nervio contralateral, nivel de exof-
talmos y calidad de vida del paciente.

En el caso de los MPNO existe consenso en que, si la vision y el
campo visual estan normales o conservados, el exoftalmos no es
significativo y la RNM no muestra crecimiento del tumor, lo indica-
do es solo observar al paciente y controlarlo con examen clinico of-
talmolégico mds campo visual cada 3 meses y RNM cada 6 meses'>.

Sien el curso de este seguimiento observamos un deterioro con-
sistente y significativo de la visién y del campo visual, asi como un
crecimiento objetivo del tumor en la RNM ya tendria indicacién
de tratar mediante radioterapia o cirugia.

En los ultimos anos, la evidencia se ha inclinado por la radiotera-
pia como primera eleccion en el tratamiento de los MPNO cuando
queremos preservar vision, ya que se ha demostrado mas segura
en cuanto a conservacion de la funcion visual y control de la masa
tumoral en el 90% de los casos?’'2.

En este contexto el uso del Gamma Knife® o la radioterapia este-
reotaxica fraccionada estan dentro de las modalidades de radio-
terapia mas indicadas®3.

Dado que el MPNO tiene intima relacién con los vasos sanguineos
que nutren al nervio 6ptico existe un alto riesgo que la manipula-
cién quirdrgica del nervio 6ptico determine una pérdida grave de
la vision y/o del campo visual. De ahi que la cirugia se reserve para
casos en que exista una duda diagndstica razonable y se requiera
tomar una biopsia de la vaina del nervio 6ptico. De igual modo, la
cirugia esta indicada cuando se esta frente a un paciente en que
va haya perdido la vision del ojo afectado y el meningioma ame-
nace con invadir el quiasma 6ptico. Otra condicién que nos puede
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hacer considerar la cirugia es un exoftalmos muy severo que afec-
te la calidad de vida del paciente. En estos casos es importante
plantearle al paciente que el objetivo de la cirugia es detener la
progresion del tumor y ojala erradicarlo, pero ya no preservar la
visién de ese ojo teniendo, incluso, algunas veces, que enuclear el
0jo junto con el nervio 6ptico afectado™.

En el caso de los MS, especialmente los del ala mayor del esfe-
noides, cambia un poco la estrategia, dado que tienden a ser mas
extensos, comprometiendo a la orbita, al cerebro y a estructuras
6seas de la base del craneo. En estos casos se prefiere la cirugia
como primera opcion, asociandose a radioterapia complementaria
dado que en esta situacion es dificil lograr la reseccién completa'™.

Para los meningiomas del ala mayor del esfenoides el abordaje
mas utilizado es el pterional, frecuentemente asociado a des-
compresion del canal 6ptico y fisura orbitaria superior™.

En los dltimos afos se ha ido cambiando de una postura que
planteaba grandes cirugias enfocadas en una extirpacion radical
del tumor, pero asociada a mayor tasa de complicaciones, por una
tendencia a plantear la cirugia mas enfocada a tratar los sinto-
mas como la disminucién de visién y la proptosis mediante ciru-
gfas descompresivas del canal 6ptico y reduccién de exoftalmos,
complementando estos procedimientos con radiocirugia'®.

La cirugia es muy efectiva para reducir el exoftalmos, con un 96%
de éxito, y mejorar la vision, en el 91% de los casos'™.

Los principales efectos no deseados de la radioterapia son erite-
ma, dolor e inflamacién cutdnea que tienden a ser pasajeras. No
obstante, también pueden haber otras secuelas mas definitivas
tales como retinopatia por radiacién, neuropatia éptica, cataratas
y 0jo seco’.

En cuanto a la cirugia, las complicaciones mas frecuentes son
pérdida visual, infecciones, fistulas del liquido céfalo raquideo,
exoftalmos pulsatil, hipoestesias, ptosis palpebral y diplopia se-
cundaria™™.

Lamentablemente, el tratamiento médico con quimioterapia no
ha demostrado eficacia suficiente para ser una alternativa a la ra-
dioterapia o a la cirugia. Como los meningiomas expresan recep-
tores de progesterona, se ha planteado una linea de investigacion
por la via de la hormonoterapia, aun sin resultados satisfactorios?.
También estan en estudio diferentes agentes antiangiogénicos
tales como bevazizumab, vatalanib, sunitinib o antitumorales
como el farnesol y la diosgenina, que han demostrado inhibir el
crecimiento de lineas celulares de meningioma in vitro®.

PRONOSTICO

Los meningiomas orbitarios son tumores benignos, con baja mor-
talidad reportada para los MPNO y mayor para los meningiomas
secundarios, pero con una alta tasa de recidivas que pueden obli-
gar a reoperar o retratar a un paciente varias veces con el conse-
cuente deterioro de su funcién visual y secuelas propias de estos
tratamientos’4.

Las tasas de recurrencia post cirugia oscilan entre el 30y 50%'" 5.

CONCLUSION

Los meningiomas son considerados tumores benignos dado que
no hacen metastasis y, en general, no son agresivos, salvo el grado
lIIl. Si bien presentan una muy baja mortalidad, pueden provocar
una alta morbilidad, llegando a deteriorar seriamente la calidad
de vida de quien lo sufre dada la pérdida progresiva de la vision
de un ojo, o incluso, de ambos 0jos en caso de compromiso del
quiasma éptico, del nervio éptico contralateral o por compresion
de estructuras cerebrales adyacentes.

Esta morbilidad no es exclusiva del meningioma per se, sino tam-
bién de la terapia que tengamos que implementar tales como
cirugia, radioterapia o ambas.

De ahf la importancia de conocer esta patologia, sospecharla y
diagnosticarla precozmente para ofrecer a nuestros pacientes la
mejor alternativa terapéutica para preservar su funcién visual.
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